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OR Odds-Ratio 
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Introduction 

1 Généralités 

L'atrésie des voies biliaires (AVB) est une cholangiopathie congénitale oblitérante 
progressive des canaux biliaires intra- et extra-hépatiques. 

Il peut s’agir d’une agénésie totale ou partielle (Figure 1), une obstruction ou une 
déformation des voies biliaires extra-hépatiques, entraînant une accumulation de bile. 
Cela occasionne une inflammation locale au niveau hépatique, et rend les voies 
biliaires d’amont non-fonctionnelles [1].  

Sans traitement chirurgical précoce, l’AVB évolue rapidement vers une cirrhose 
biliaire. 

2 Epidémiologie et pathogenèse 

Sur le plan épidémiologique, l’AVB est considérée comme une maladie rare, avec une 
prévalence à la naissance estimée entre 1/15000 et 1/19000 en Europe et en 
Amérique du Nord. La prévalence la plus élevée a été rapportée au Taiwan (1/5000) 
[2–4]. 

La pathogenèse précise de l’AVB n’est à ce jour pas clairement élucidée, mais on 
suppose une interaction entre des facteurs génétiques, environnementaux, auto-
immunitaires et infectieux [1]. Bien qu’il semble exister une part génétique, la maladie 
n’est pas identifiée comme étant héréditaire.  

3 Classification 

L'AVB est classiquement classée en deux sous-catégories : l'AVB embryonnaire et 
l'AVB post-natale.  

L’AVB embryonnaire est la forme pathologique la plus fréquente, et désigne une 
anomalie de formation des voies biliaires au cours de l’embryogenèse.  

Par opposition, l’AVB post-natale, plus rare, désigne une obstruction des voies biliaires 
secondaire à une inflammation ou une infection. 

Cette cholangiopathie oblitérante touche d’abord les voies biliaires extra-hépatiques, 
mais la pathologie est ensuite caractérisée par un processus inflammatoire continu de 
l'ensemble de l'arbre biliaire, en partie secondaire à la cholestase, aboutissant à sa 
fibrose puis à sa destruction. 

 

Dans les deux présentations de la pathologie, les canaux biliaires intra-hépatiques 
sont d’aspect fibreux, expliquant l’absence de dilatation des voies biliaires malgré 
l’obstruction complète [5]. 
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Figure 1 - Types d'atrésie biliare d'après Napolitano et al. [6] 

4 Clinique et biologie 

L’AVB étant une maladie congénitale, survenant au cours de la vie embryonnaire/péri-
natale, les symptômes de cette pathologie se manifestent assez tôt, et sont 
aspécifiques, rendant le diagnostic difficile. 

Sur le plan clinique, l’AVB sera caractérisée par un ictère néonatal persistant, pouvant 
être associé à une hépatomégalie. Il s’y associe une acholie et une cholurie, 
responsables d’un aspect de selles décolorées et d’urines foncées. Dans 10 à 20 % 
des cas, l'atrésie biliaire est dite syndromique, et peut être associée à d'autres 
malformations (splénomégalie, asplénie, polysplénie, malrotation intestinale, 
interruption de la veine cave inférieure, hétérotaxie ou situs inversus) [5,7]. Dans 
certains cas, on peut observer une anorexie, un retard de développement staturo-
pondéral, et des manifestations hémorragiques. A terme, la maladie évolue vers la 
fibrose hépatique : peuvent donc apparaitre les signes d’hypertension portale et de 
cirrhose. 

Sur le plan biologique, la maladie est caractérisée par une cholestase avec 
hyperbilirubinémie conjuguée, associée à une augmentation marquée de gamma-
glutamyltransférase (GGT) [8]. Dans les formes les plus sévères, il peut exister une 
carence en vitamine K, et un syndrome inflammatoire biologique. 

5 Imagerie 

Le tableau clinico-biologique étant peu spécifique, il est crucial de s’aider d’autres 
moyens diagnostiques afin d’étayer l’évaluation préopératoire de l’AVB. 

Parmi ces méthodes diagnostiques, on retrouve : 

• des examens invasifs : la biopsie hépatique, la cholangiopancréatographie 
rétrograde endoscopique,  la cholangiographie percutanée (procédure peu 
pratiquée), 

• des examens non-invasifs : l’échographie abdominale. La scintigraphie hépato-
biliaire et l’IRM peuvent apporter des éléments d’orientation, mais n’ont pas leur 
place, en raison de leurs faibles sensibilités. 
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Le diagnostic définitif n'est cependant confirmé qu’en per-opératoire, par la biopsie 
hépatique avec cholangiographie.  

5.1 Echographie 

L’échographie est un examen d’imagerie médicale non invasif et non-ionisant, ne 
nécessitant pas d’injection de produit de contraste. 

C‘est un examen rapide, accessible dans un délai raisonnable, et permettant une 
analyse dynamique en temps réel, même chez un enfant agité, ce qui peut être un 
facteur limitant dans les autres techniques. 

 

L’AVB étant une maladie dont le principal facteur pronostique de survie à court et à 
long terme est l’âge au moment du traitement, il est essentiel d’assurer un diagnostic 
rapide. L’échographie abdominale se présente donc comme une des techniques les 
plus appropriées au diagnostic. 

 

Bien que l’échographie abdominale ne puisse, à elle seule, assurer le diagnostic 
définitif d’AVB, elle peut néanmoins mettre en évidence plusieurs signes évocateurs 
de la pathologie : 

• Vésicule biliaire absente (pas de lumière vésiculaire visible) ou hypoplasique 
(seuil retenu entre 15 mm et 19 mm dans la littérature, selon différents auteurs 
[6]), 

• Contours irréguliers ou lobulaires de la vésicule biliaire. A ces deux 
précédents signes, l’auteur singapourien Tan Kendrick y ajoute l’absence de 
ligne muqueuse échogène discernable pour définir la « gallbladder ghost triad » 
[9]. 

• « Triangular cord sign » : hyperéchogénicité fibreuse pré-portale, de 
développement secondaire aux remaniements fibro-inflammatoires et à 
l’oblitération fibreuse des voies biliaires, initialement décrite par Choi et al. [10], 
puis davantage développée par Lee et al.[11] 

• Hyperartérialisation du foie, avec élargissement du calibre de l’artère hépatique 
et augmentation du rapport artère hépatique / tronc porte (AH/TP). Ceci 
s’explique par une diminution de l’apport veineux porte dûe à l’installation de la 
fibrose hépatique. Le cut-off de 0.45 est le plus fréquemment retenu dans la 
littérature [12–14]. 

• Signes de complications de la fibrose hépatique et de l’hypertension 
portale : dysmorphie hépatique, ascite, voies de dérivations porto-systémiques. 

• Anomalies spléniques associées (souvent présentes dans l’AVB 
syndromique, principalement polysplénie, mais la splénomégalie et l’asplénie 
ont également été rapportées) [7,15,16]. 

5.2 Scintigraphie hépato-biliaire 

La scintigraphie hépato-biliaire est une technique d’imagerie nucléaire fonctionnelle 
permettant d’évaluer la fonction hépatique et l’écoulement de la bile au sein des voies 
biliaires. Dans l’AVB, la scintigraphie est utilisée pour étudier l’écoulement du flux 
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biliaire vers le duodénum, et ainsi confirmer l’obstruction partielle ou complète des 
voies biliaires. 

Une préparation en amont de plusieurs jours est nécessaire pour stimuler l’excrétion 
biliaire. Après injection intra-veineuse d’un traceur radioactif à base de Tc-99, on 
étudie la région hépatique en recueillant les rayonnements émis par le traceur 
radioactif à l’aide d’une gamma-caméra. En effet, le traceur étant généralement capté 
par les hépatocytes et excrété dans la bile, il sera observé un écoulement de l’isotope 
radioactif au sein du duodénum en condition modale [17]. 

Chez un patient porteur d’une cholangiopathie oblitérante, l’absence de passage 
significatif du traceur radioactif au sein du duodénum signe une obstruction partielle 
ou totale des voies biliaires, constituant ainsi un argument fonctionnel, non suffisant, 
en faveur du diagnostic d’AVB (Figure 2). Cet examen présente donc un rôle assez 
limité dans le diagnostic d’AVB, comme l’expliquent les guidelines ESPGHAN 
(European Society for Paediatric Gastroenterology, Hepatology and Nutrition) et 
NASPGHAN (North American Society for Paediatric Gastroenterology, Hepatology 
and Nutrition) [18]. 

Cependant, la scintigraphie peut avoir un intérêt pour établir les diagnostics 
différentiels. Enfin, cet examen a également une utilité dans le suivi post-opératoire de 
l’efficacité des interventions de rétablissement de la continuité biliaire, par exemple 
après portoentérostomie chez les patients porteurs d’AVB. 

 

Figure 2 - Scintigraphie hépato-biliaire d’atrésie des voies biliaires chez un enfant de 9 semaines, d'après 
Yoon H et al. [19] 

(la scintigraphie montre la rétention du traceur radioactif au sein du parenchyme hépatique, sans 
excrétion de traceur visible au sein de la vésicule biliaire, des voies biliaires ou des intestins). 

5.3 CPRM (cholangio-pancréatographie par résonnance 
magnétique) 

La cholangio-pancréatographie par résonance magnétique est une technique 
d’imagerie médicale non-invasive utilisée dans l’évaluation des voies biliaires et du 
pancréas. 
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Dans l’AVB, la CPRM peut être pratiquée pour étudier l’anatomie des voies biliaires, 
et avoir ainsi des arguments en faveur d’une obstruction des voies biliaires, mais ne 
doit pas être l’examen de référence, comme l’expliquent les guidelines ESPGHAN et 
NASPGHAN [18]. 

Il s’agit d’une technique d’IRM dont l’étude est centrée sur la région hépato-biliaire, en 
pondération T2. L’examen est réalisé après préparation, en cocooning ou sous 
sédation. 

La CPRM peut avoir un intérêt pour l’évaluation anatomique des voies biliaires et la 
mise en évidence de l’obstruction ou l’absence de canaux biliaires quand les autres 
techniques sont insuffisantes (Figure 3). Des signes complémentaires, comme un 
épaississement péri-portal ont été décrits [20]. 

Elle permet également d’évaluer d’autres complications éventuelles associées, telle 
que la fibrose hépatique par exemple. Par ailleurs, elle donne une cartographie 
anatomique détaillée des voies biliaires résiduelles, permettant ainsi de guider un 
potentiel geste chirurgical [21–29]. Néanmoins, elle reste très peu spécifique de l’AVB, 
les voies biliaires étant également difficilement vues en IRM chez 40% des nouveau-
nés ne souffrant pas de cholestase [18,30]. 

 

Figure 3 - CPRM d’atrésie des voies biliaires chez un enfant de 9 semaines, d'après Yoon H et al. [19] 

A,B. Séquences en pondération T2 (A) images coronale et (B) axiale montrant un épaississement diffus 
péri-portal (flèches) en hypersignal, et un épanchement ascitique de faible abondance (tête de flèche). C. 

Séquence 3D mettant en évidence une vésicule biliaire dysmorphique d’aspect tubulaire (flèche), sans 
voies biliaires intra-hépatiques ou extra-hépatiques visibles. D. Carte ADC du foie montrant des valeurs 

diminuées de l'ADC a 0.860 × 10-3 mm2/s chez ce patient. ADC = apparent diffusion coefficient.  
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5.4 CPRE (cholangio-pancréatographie rétrograde par voie 
endoscopique) 

La CPRE (cholangio-pancréatographie rétrograde par voie endoscopique) est une 
procédure invasive ayant un intérêt diagnostique et thérapeutique dans les pathologies 
biliaires et pancréatiques de manière générale. Dans le cadre de l’AVB, la CPRE est 
utilisée pour évaluer l’anatomie des voies biliaires et déterminer le degré d’obstruction 
[31].  

Un endoscope souple est inséré par la bouche, pour arriver à l’estomac puis au 
duodénum. Ceci permet donc d’accéder à l’ampoule de Vater, à travers laquelle 
l’endoscope peut être positionné dans le canal cholédoque. Une fois en position, du 
produit de contraste est injecté au sein du canal, pour opacifier les voies biliaires, et 
visualiser l’anatomie sous contrôle scopique. Le résultat permet alors une étude 
anatomique des voies biliaires, confirmant l’atrésie des voies biliaires, et une 
évaluation de l’extension des lésions obstructives (Figure 4). 

La CPRE peut avoir un intérêt diagnostique dans les cas où le reste des examens 
complémentaires n’apportent pas d’arguments suffisants pour poser le diagnostic. 
Cependant, cette technique présente quelques limites : elle est ionisante (contrôle 
scopique), nécessite une anesthésie générale, requiert un matériel endoscopique 
spécifique pour les nouveau-nés et n’est pas disponible dans tous les centres. Son 
intérêt principal reste pour le suivi des patients après traitement chirurgical par 
portoentérostomie [31–34]. 

 

Figure 4 - Cholangiographie per-opératoire d’atrésie des voies biliaires chez un enfant de 9 semaines, 
d'après Yoon H et al. [19] 
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(la cholangiographie per-opératoire montre une vésicule biliaire présentant des parois irrégulières 
(flèche), et une extravasation de produit de contraste sans opacification de voies biliaires intra-

hépatiques ou extra-hépatiques ou excrétion de contraste dans le duodénum). 

6 Biopsie et anatomo-pathologie 

La biopsie hépatique demeure très pratiquée dans la majorité des centres pédiatriques 
pour le diagnostic d’AVB, et reste la référence dans ce cadre. A noter, si réalisée trop 
précocement, elle peut donner lieu à des faux négatifs [35,36]. 

Elle peut être réalisée soit :  

• Par voie percutanée sous guidage échographique, 

• Par voie transjugulaire, en cas de contre-indications à la biopsie percutanée, 

• Par voie chirurgicale : dans certaines situations, une biopsie hépatique peut être 
réalisée pendant une intervention chirurgicale plus invasive, telle qu'une 
exploration chirurgicale ou une procédure de dérivation biliaire. 

 

Les prélèvements sont ensuite envoyés en anatomopathologie. 

Sur le plan histologique, on observe [37–45] : 

• Des lésions de cholangite, secondaire à l’important afflux de cellules 
immunitaires. Cet infiltrat à prédominance lymphocytaire et macrophagique est 
responsable de l’inflammation chronique observée au sein des canalicules 
biliaires, puis des canaux biliaires et des espaces péri-portaux. 

• Une fibrose du parenchyme hépatique, secondaire à l’inflammation chronique 
et à la destruction progressive des voies biliaires ; de topographie péri-portale. 

La fibrose et l’inflammation chronique vont ensuite aboutir à une obstruction partielle 
ou totale des voies biliaires, entrainant une rétention de la bile, responsable de l'ictère 
clinique observé chez les enfants atteints d’AVB. 

En réponse à l’obstruction et à la destruction des espaces portaux, on peut observer 
une prolifération ductulaire réactive réparatrice, avec prolifération aberrante de petits 
canalicules biliaires dans les espaces portaux adjacents aux canaux biliaires obstrués 
(Figure 5). Néanmoins, cette prolifération ductulaire vicariante est insuffisante pour 
restaurer la fonction biliaire normale, et les néo-canalicules finissent par s’obstruer 
[36,46]. 
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Figure 5 - Biopsies hépatiques chez plusieurs enfants atteints d'AVB, d’âge différent, d’après Russo et al. 
[45] 

(1A. Enfant de 38 jours : élargissement du tractus porte, avec prolifération centrale de canalicules 
biliaires (Hematoxylin-eosin, magnification X200). 1B. Enfant de 55 jours : prolifération ductulaire 

prédominant sur la plaque limitante (Hematoxylin-eosin (H+E), X 200). 1C. Enfant de 68 jours : plaque 
ductale caractérisée par une prolifération canaliculaire circinée complexe, de topographie périvasculaire 

(flèches), avec œdème stromal portal. Cet enfant ne présentait pas de malformation extra-hépatique. 
(Masson-Trichrome, X200). 1D. Enfant de 78 jours : lésions canalaires biliaires extensives, se manifestant 

par une vacuolisation marquée des cellules épithéliales proliférantes (H+E, X 400)). 

7 Evolution, complications et pronostic 

Le diagnostic rapide de l’AVB au cours de la période néonatale est crucial. En effet, le 
traitement chirurgical est d’autant plus efficace qu’il est réalisé précocement 
(idéalement entre 30 jours et 60 jours de vie). 

Ainsi, l’âge au moment de la chirurgie est le principal facteur de pronostic à court et à 
long terme. Plus le traitement chirurgical est retardé, plus l’enfant est exposé aux 
risques de complications ; notamment l’hypertension portale et la fibrose hépatique, 
aboutissant à la cirrhose (et au stade terminal, à l’insuffisance hépatique). 
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8 Prise en charge et traitement 

Le traitement de référence de l’AVB consiste en une intervention chirurgicale 
permettant le drainage de la bile vers le tube digestif.  

L’intervention de Kasai consiste en une extraction totale de la fibrose hilaire 
secondaire, suivie d’une porto-entérostomie (anastomose bilio-entérique, de type 
Roux-en-Y, Figure 6) [47–49]. 

La porto-entérostomie de Kasai permet un drainage biliaire satisfaisant ainsi que la 
normalisation du taux de bilirubinémie dans près de 50% des cas [50]. 

Sans traitement chirurgical, l’AVB évolue rapidement vers la cirrhose hépatique, et il 
est souvent nécessaire d’avoir recours à une transplantation hépatique précoce (50% 
des cas).  

Néanmoins, même avec un traitement précoce, de nombreux patients atteints d'AVB 
peuvent développer une cirrhose et nécessiter une transplantation hépatique. 

 

Figure 6 - Types d'anastomoses biliaires, illustrées dans un exemple de transplantation hépatique, 
d'après Monroe et al. [49] 

(a) Anastomose termino-terminale standard. (b) Hépatico-jéjunostomie Roux-en-Y. (c) Porto-
entérostomie de Kasai. CBD = voie biliaire principale, CHD = canal hépatique  

9 Diagnostics différentiels 

Les étiologies de cholestase peuvent être multiples (infection/hépatite, maladie 
métabolique, malformations, déficience hormonale…), le diagnostic différentiel se fait 
sur la nature de la cholestase (ictérique ou non), la temporalité, les anomalies 
associées et le contexte clinico-biologique. 

 

→ Le syndrome d’Alagille [51,52] est une maladie autosomique dominante à faible 

pénétrance, se manifestant par un ictère néonatal lié à une hyperbilirubinémie 
conjuguée, avec paucité des voies biliaires intra-hépatiques, ce qui peut rendre le 
diagnostic différentiel plus compliqué, même en histologie. 
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On retiendra néanmoins que le syndrome d’Alagille est également caractérisé par des 
anomalies cardiaques (sténose pulmonaire, CIA, CIV pouvant aller jusqu’à la tétralogie 
de Fallot), et des anomalies ophtalmologiques (embryontoxon, rétinopathie 
pigmentaire, anomalies du segment antérieur…). On retrouve des malformations 
vertébrales et squelettiques, un hypertélorisme avec faciès caractéristique. Peuvent 
s’y ajouter des malformations rénales, une hypothyroïdie, une hépatosplénomégalie. 

Sur le plan biologique, on peut observer une hypercholestérolémie, une 
hypertriglycéridémie en plus de l’hyperbilirubinémie, ainsi que des stigmates de 
coagulopathie. 

Le séquençage de l’ADN permet de confirmer le diagnostic. 

 

→ Le déficit en α-1-antitrypsine [35,36,53,54] : maladie métabolique héréditaire de 

faible prévalence, définie par une diminution significative du taux sanguin d'alpha-1-
antitrypsine (AAT). Dans les formes évoluées, la maladie peut se présenter 
cliniquement par des lésions hépatiques chroniques (fibrose évoluant vers la cirrhose 
dans 10% des cas) ou des lésions respiratoires (emphysème, bronchiectasies), mais 
les deux atteintes sont rarement simultanées. Plus rarement, la maladie peut se 
manifester par une panniculite ou une vascularite. 

L’imagerie et la clinique étant peu spécifiques, le diagnostic différentiel peut être 
compliqué, et se base sur un dosage sérique d'AAT et sur un test de génétique 
moléculaire. 

 

→ La cholestase intrahépatique familiale progressive (PFIC) [55] : c’est un groupe 

de pathologies à transmission autosomique récessive, altérant la sécrétion biliaire. La 
maladie s’exprime plus ou moins tôt dans l’enfance selon le phénotype, et se manifeste 
cliniquement par une cholestase anictérique progressive avec hépatomégalie, ce qui 
peut rendre le diagnostic différentiel avec l’AVB plus difficile, en imagerie ou en 
histologie. Le diagnostic est un diagnostic d’élimination, et c’est l'analyse en 
immunohistochimie de l'expression hépatocytaire de certaines protéines (MDR3 et 
BSEP) et l’étude de la composition en lipides de la bile qui vont suggérer le diagnostic, 
qui sera ensuite confirmé par biologie moléculaire. 

 

→ La choledocholithiase infantile : pouvant être responsable de cholestase 

néonatale, le diagnostic différentiel est aisé en échographie (dilatation des voies 
biliaires, permettant d’exclure le diagnostic d’AVB). 

Plus rarement, des déficiences hormonales ou des infections peuvent avoir une 
présentation atypique, et mimer initialement un tableau pouvant être évocateur d’AVB 
[6]. 

10 Objectifs de l’étude 

L’AVB est une pathologie de mauvais pronostic en cas de retard thérapeutique. Le 
diagnostic précoce est donc d’une grande importance, et est le but principal de 
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l’imagerie. Néanmoins, la différenciation de l’AVB d’autres causes de cholestase 
néonatale peut s’avérer difficile. 

 

L’objectif de notre travail est d’étudier les performances diagnostiques de 
l’échographie abdominale pour le diagnostic d’AVB, et d’en définir les signes les plus 
pertinents. Le but étant de permettre une prise en charge rapide et d’éviter au 
maximum la nécessité de greffe hépatique précoce. 



19 
 

Matériels et méthodes 

1 Design de l’étude 

1.1 Population étudiée 

Les patients ont été échantillonnés à partir du registre des enfants hospitalisés dans 
le service de gastropédiatrie pour ictère néonatal persistant, entre septembre 1997 et 
juin 2023. Il s’agissait d’enfants dont l’âge était compris entre 0 et 12 mois.  

1.2 Type d’étude 

L’étude est de nature analytique rétrospective monocentrique, de type cas-contrôle, 
réalisée dans le service d’imagerie pédiatrique du Professeur BOUTRY (Hôpital 
Jeanne de Flandre, Centre Hospitalo-Universitaire – CHU de Lille, France), entre 
septembre 1997 et juin 2023.  

1.3 Critères d’inclusion 

Ont été inclus les enfants se présentant pour ictère néonatal avec hyperbilirubinémie 
(définie par un taux de bilirubinémie > 15µmol/l), et suspicion clinique d’AVB, ayant 
bénéficié à la fois : 

• d’une échographie abdominale, avec un compte rendu uniformisé (grille de 
lecture systématisée) détaillant la présence ou l’absence des principaux signes 
échographiques d’AVB, recueillis de façon prospective, et disponible sur logiciel 
Sillage®. Cette grille est issue d’un travail commun entre les services de gastro-
pédiatrie et de d’imagerie pédiatrique du CHU de Lille,  

• et d’une intervention chirurgicale avec biopsie diagnostique. 

Parmi eux, sont considérés comme « cas » les enfants ayant une preuve histologique 
d’AVB. Sont considérés comme « contrôles » les enfants ayant eu un diagnostic 
d’ictère d’étiologie autre que l’AVB. 

1.4 Critères d’exclusion 

Ont été exclus les enfants ayant eu une échographie abdomino-pelvienne ou un 
examen incomplet, non concluant. 

2 Analyse de données 

2.1 Extraction de données 

Les données ont été extraites à partir du dossier informatisé (disponible via la 
plateforme Sillage®). Le recueil comportait les informations démographiques, 
cliniques, biologiques, radiologiques et paracliniques. Les données radiologiques 
relatives à l’échographie étaient issues des comptes rendus d’imagerie, qui 
reprenaient systématiquement les signes étudiés. Les données cliniques et les 



20 
 

informations relatives au patient étaient issues des courriers de suivi du médecin 
gastro-entérologue lors des consultations de suivi. 

Concernant les données cliniques et biologiques, ont été relevés l’âge au moment de 
l’échographie diagnostique, le sexe de l’enfant, la bilirubinémie. 

  

A partir des comptes-rendus échographiques, ont été rapporté : 

• Taille et morphologie hépatique : une dysmorphie hépatique étant définie par 
des contours irréguliers du parenchyme hépatique,  

• Anomalie splénique (splénomégalie ou polysplénie, définie par la présence de 
plusieurs formations tissulaires spléniques accessoires), 

• Taille de la vésicule biliaire, en mm (0 mm si absente ou atrétique), mesurée 
dans son plus grand axe bipariétal, 

• Contours de la paroi vésiculaire (réguliers ou non, une irrégularité pariétale 
étant définie par la perte de l’aspect lisse et net des parois vésiculaires sur son 
versant hépatique), 

• Diamètre de l’artère hépatique (AH) et du tronc porte (TP), nécessaires pour le 
calcul du rapport AH/TP, mesurés simultanément en coupe axiale ou en coupe 
longitudinale, 

• Présence ou non du triangular cord sign, définie par une hyperéchogénicité d’au 
moins 3 mm, en avant du tronc porte, 

• Présence ou non d’ascite, définie comme un liquide anéchogène en péri-
hépatique, inter-anses ou en situation pelvienne déclive, 

• Présence ou non de voies de dérivations porto-systémiques, définie par des 
vaisseaux habituellement non présents, en péri-œsophagien, péri-gastrique, 

péri-hépatique, péri-ombilical, ou encore au sein de l’espace spléno-rénal. 

 

Ces éléments radiologiques sont collectés à partir du PACS du Centre Hospitalier 
Universitaire de Lille (Philips iSite®) et des comptes rendus d’imagerie. Les 
échographies étaient nécessairement réalisées par un radiologue sénior spécialisé en 
imagerie pédiatrique. Elles ont été réalisées sur un échographe Toshiba Aplio 500 ® 
ou un échographe GE Logiq E10 ®. 

Durant le suivi évolutif des enfants, certains ont pu bénéficier de multiples 
échographies : seule la première était retenue dans l’étude, notamment avant toute 
intervention chirurgicale, qu’elle soit à visée conservatrice (Kasaï) ou curative (greffe 
hépatique).  

Les tailles de la rate et du foie devant être corrélées à l’âge, un calcul de la déviation 
standard à partir des abaques internationaux a été réalisé. La mesure obtenue était 
confrontée aux tailles des rates et des foies chez les enfants de même sexe et de 
même âge. Était considérée comme splénomégalie une rate de taille > + 2 DS, comme 
hépatomégalie un foie de taille > + 2 DS.  

2.2 Intervention de Kasaï 

La porto-entérostomie de Kasaï consiste à reconstituer la voie biliaire principale après 
extraction chirurgicale de la plaque hilaire, en montant une anse jéjunale au niveau de 
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la plaque hilaire du foie. Ceci est réalisé après résection des remaniements fibreux sur 
la voie biliaire résiduelle.  

Cette intervention était réalisée dans le service de chirurgie pédiatrique par un 
chirurgien pédiatre sénior expérimenté. Les comptes-rendus opératoires sont 
récupérables sur la plateforme Sillage®. 

3 Critère de jugement principal 

Le critère de jugement principal portait sur les critères échographiques sus-décrits (pris 
individuellement ou combinés). Ces critères étaient considérés comme variable 
qualitative « normale ou pathologique » en fonction de leur présence ou de seuils 
définis selon la littérature. 

Le gold standard pour déterminer le diagnostic d’AVB reposait sur les résultats 
histologiques de la biopsie per-opératoire (oblitération d’une voie biliaire extra-
hépatique confirmée en anatomo-pathologie). 

4 Méthodologie 

Afin d’apporter une réponse à l’objectif principal de l’étude, nous avons comparé les 
performances diagnostiques de l’échographie, au résultat de la biopsie per-opératoire 
pour le diagnostic d’AVB. 

Les variables échographiques étaient considérées de façon qualitative en “normale” 
ou “pathologique” selon les critères ou les seuils définis préalablement.  

Ont été calculé pour chaque facteur, seul ou combiné : 

• Sensibilité (Se = VP / (VP+FN)), exprimée en %, 

• Spécificité (Sp = VN / (VN+FP)), exprimée en %, 

• Valeur prédictive positive (VPP = VP / (VP+FP)), exprimée en %, 

• Valeur prédictive négative (VPN = VN / (VN+FN)), exprimée en %, 

• Rapport de vraisemblance positif (LR+ = Se / (1-Sp)), 

• Rapport de vraisemblance négatif (LR- = (1-Se) / Sp).  

(avec VP = vrai positif, FP = faux positif, VN = vrai négatif, FN = faux négatif) 

Si l’analyse portait sur des variables combinées, la combinaison était considérée 
comme positive, dès que l’un des paramètres était pathologique.  

L’objectif secondaire de l’étude était de mettre en évidence les signes échographiques 
les plus pertinents en échographie pour le diagnostic d’AVB. 

5 Analyse statistique 

Les analyses statistiques ont été réalisées à l’aide du logiciel SAS (version 9.4) et 
conduite à l’Unité Statistique, Évaluation Économique, Data-management (SEED) du 
CHU de Lille.  
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Les variables qualitatives ont été décrites par les effectifs et les pourcentages. Les 
variables quantitatives ont été décrites par la moyenne et l’écart type en cas de 
distribution gaussienne, ou par la médiane et l’interquartile (i.e. 25ième et 75ième 
percentiles) dans le cas contraire. La normalité des distributions a été testée par un 
test de Shapiro-Wilk et vérifiée graphiquement par des histogrammes. 

Les comparaisons entre les signes échographiques des patients avec atrésie des 
voies biliaires confirmée par chirurgie et les patients avec cholestase pour autre cause 
ont été réalisées par des tests de Student pour les variables quantitatives et des tests 
du Chi-2 pour les variables catégorielles. 

L’analyse de la performance diagnostique de la taille de la vésicule biliaire en 
échographie pour identifier nos deux groupes a été faite par l’estimation de l’aire sous 
la courbe ROC (receiver operating characteristic) et son intervalle de confiance à 95% 
et l’incidence de Youden a été utilisé pour rechercher le seuil optimal. 

5.1 Significativité 

Tous les tests statistiques sont bilatéraux avec un risque de première espèce de 5%. 

6 Ethique et cadre réglementaire 

La déclaration du travail à la CNIL (Commission Nationale de l’Informatique et des 
libertés), a été réalisée via l’intranet du CHU de Lille. L’étude rétrospective ne modifiait 
pas la prise en charge habituelle, et aucune intervention supplémentaire n’était 
nécessaire. Enfin, il existe sur chacun des comptes-rendus d’échographie une mention 
indiquant que les données recueillies pouvaient être utilisées à des fins de recherche. 
Aucun parent, ni enfant parmi ceux ayant l’âge de comprendre l’information ou la 
majorité légale, ne s’est opposé à l’utilisation de leurs données personnelles à des fins 
de recherche. 
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Résultats 

 

1 Description des patients à l’inclusion (Table 1) 

La présente étude a analysé au total 194 enfants, tous ayant présenté une 
hyperbilirubinémie. Tous les enfants ont bénéficié d’une échographie. Parmi ces 
derniers, 97 avaient une AVB (50%). 

Table 1 - Caractéristiques démographiques de la population étudiée 

Variable  

Nom Unité Descriptif N=194 

Groupe N(%) Contrôle 97 (50.0) 

  AVB 97 (50.0) 

  Données manquantes 0 

 

Bilirubinémie élevée N(%) Elevée 194 (100.0) 

  Données manquantes 0 

 

Sexe N(%) Féminin 97 (50.0) 

  Masculin 97 (50.0) 

  Données manquantes 0 

 

Dysmorphie hépatique à l’échographie N(%) Absence 172 (88.7) 

  Présence 22 (11.3) 

  Données manquantes 0 

 

Splénomégalie, asplénie ou polysplénie en échographie N(%) Absence 160 (82.5) 

  Présence 34 (17.5) 

  Données manquantes 0 

 

Contours des parois vésiculaires au diagnostic N(%) Réguliers 116 (59.8) 

  Irréguliers 78 (40.2) 

  Données manquantes 0 

 

Rapport AH/TP > 0.45 N(%) Non 107 (55.2) 

  Oui 87 (44.8) 

  Données manquantes 0 

 

Hyperéchogénicité triangulaire péri-portale N(%) Absence 116 (59.8) 
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Variable  

Nom Unité Descriptif N=194 

  Présence 78 (40.2) 

  Données manquantes 0 

 

Présence d’un épanchement ascitique N(%) Absence 173 (89.2) 

  Présence 21 (10.8) 

  Données manquantes 0 

 

Voies de dérivations porto-systémiques N(%) Absence 193 (99.5) 

  Présence 1 (0.5) 

  Données manquantes 0 

 

Age au diagnostic échographique N(%) 1 : < 2 semaines 33 (17.0) 

  2 : entre 2 et 4 semaines 42 (21.6) 

  3 : entre 4 et 12 semaines 97 (50.0) 

  4 : entre 12 et 24 semaines 14 (7.2) 

  5 : > 24 semaines 8 (4.1) 

  Données manquantes 0 

 

Taille de la vésicule biliaire en échographie  N 194 

  Données manquantes 0 

  Moyenne ± Ecart-type 18.1 ± 13.4 

  Médiane (Q1;Q3) 18.0 (8.0 ; 27.0) 

  Minimum | Maximum 0.0 | 60.0 

 

 

 

1.1 Caractéristiques démographiques  

La population de l’étude était composée de 97 garçons (50.0%) et 97 filles (50.0%). 

Parmi eux, au moment du diagnostic échographique, 33 avaient entre 0 et 2 semaines 
de vie (17.0%), 42 avaient entre 2 semaines et 1 mois de vie (21.6%), 97 avaient entre 
1 mois et 3 mois de vie (50%), 14 avaient entre 3 mois et 6 mois de vie (7.2%) et 8 
enfants avaient plus de 6 mois (4.1%, Table 1). 

Dans le groupe AVB, l’âge moyen au moment du diagnostic était de 5,5 semaines, 
l’âge médian était de 6 semaines. 
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1.2 Caractéristiques échographiques  

1.2.1 Dysmorphie hépatique 

22 enfants présentaient une dysmorphie hépatique (Figure 7) au moment de 
l’échographie (11.3%, Table 1). 

 

Figure 7 - Exemples de dysmorphie hépatique chez des enfants d’âge différent suivis pour AVB. 

A. Enfant de 8 mois : notez l’hétérogénéité du parenchyme hépatique. B. Enfant de 11 mois : notez 
les contours irréguliers du foie et l’aspect hétérogène du parenchyme hépatique. C. Enfant de 1 

an, après intervention de Kasai : dysmorphie hépatique aux contours irréguliers, avec 
épanchement ascitique péri-hépatique. D. Enfant de 14 ans : suivi à distance après intervention 

de Kasai : notez l’aspect irrégulier polylobé du foie, témoignant de complication a type 

d’hépatopathie chronique. 
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1.2.2 Anomalie splénique : splénomégalie, polysplénie, asplénie 

34 enfants présentaient une anomalie splénique (Figure 8) au moment de 
l’échographie (17.5%). 

 

Figure 8 - Exemple de forme syndromique d'AVB chez une enfant de 4 mois. Notez la splénomégalie et les 
ilots de rates accessoires (flèches) 
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1.2.3 Contours des parois vésiculaires 

La paroi de la vésicule biliaire était lisse et régulière chez 116 enfants (59.8%), et 
présentait un aspect irrégulier ou festonné (Figure 9) chez 78 enfants (40.2%). 

 

Figure 9 – Exemple de contours irréguliers de la vésicule biliaire chez un enfant de 3 mois, atteint d’AVB. 
Notez l'aspect de "paroi fantôme". 
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1.2.4 Taille de la vésicule biliaire (mesures réalisées à jeun > 4h) 

La taille médiane de la vésicule biliaire dans la population étudiée (Figure 10) était de 
18 mm (Q1: 8 mm - Q3: 27 mm). 

 

Figure 10 – Exemple de taille diminuée de la vésicule biliaire chez un enfant de 3 mois atteint d'AVB. 
Distance 1 évaluée à 7 mm. 
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1.2.5 Rapport diamètres artère hépatique sur tronc porte (AH/TP) > 0.45 

87 enfants de la population étudiée présentaient un rapport AH/TP augmenté (44.8%), 
soit un rapport supérieur à 0.45 (Figure 11). 

 

Figure 11 - Exemple d'hyperartérialisation du foie chez un enfant de 28 jours atteint d’AVB, avec un 
rapport AH/TP > 0.45. Distance A = TP = 4.3 mm, Distance B = AH = 2.1 mm. 
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1.2.6 Hyperéchogénicité triangulaire péri-portale 

78 enfants présentaient en échographie une hyperéchogénicité triangulaire péri-
portale (Figure 12) ou “triangular cord sign” (40.2%). 

 

Figure 12 - Exemple de "triangular cord sign" chez un enfant de 3 mois atteint d'AVB. Notez la plage 
d’hyperéchogénicité en regard de la paroi antérieure de la branche portale droite. Distance 1 évaluée à 4 

mm. 
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1.2.7 Présence d’un épanchement ascitique 

Il y avait de l’ascite (Figure 13) chez 21 patients au moment du diagnostic (10.8%). 

 

Figure 13 - Exemple d'ascite de grande abondance chez un enfant de 6 mois suivi pour AVB 
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1.2.8 Présence de voies de dérivations porto-systémiques 

Il y avait des voies de dérivations porto-systémiques (Figure 14) chez 1 patient au 
moment du diagnostic (0.5%). 

 

Figure 14 - Exemple de voies de dérivations porto-systémiques spléno-rénales (en Doppler couleur) chez 
un enfant de 6 mois atteint d'AVB 
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2 Comparaison entre les cas et les contrôles (Table 2) 

Table 2 - Comparaison entre les cas et les contrôles 

Variable Groupe Comparaison des groupes 

Nom Unité Modalités 
AVB 
N=97 

Contrôle 
N=97 Test pvalue 

Dysmorphie hépatique à l’échographie N(%) 0 84 (86.6) 88 (90.7) Test : Khi-Deux 0.37 

  1 13 (13.4) 9 (9.3)   

  Données manquantes 0 0   

 

Splénomégalie, asplénie ou 
polysplénie en échographie 

N(%) 0 89 (91.8) 71 (73.2) Test : Khi-Deux <0.001 

  1 8 (8.2) 26 (26.8)   

  Données manquantes 0 0   

 

Contours des parois vésiculaires au 
diagnostic 

N(%) 0 91 (93.8) 25 (25.8) Test : Khi-Deux <0.001 

  1 6 (6.2) 72 (74.2)   

  Données manquantes 0 0   

 

Rapport AH/TP > 0.45 N(%) 0 93 (95.9) 14 (14.4) Test : Khi-Deux <0.001 

  1 4 (4.1) 83 (85.6)   

  Données manquantes 0 0   

 

Hyperéchogénicité triangulaire péri-
portale 

N(%) 0 95 (97.9) 21 (21.6) Test : Khi-Deux <0.001 

  1 2 (2.1) 76 (78.4)   

  Données manquantes 0 0   

 

Epanchement ascitique N(%) 0 88 (90.7) 85 (87.6) Test : Khi-Deux 0.49 

  1 9 (9.3) 12 (12.4)   

  Données manquantes 0 0   

 

Voies de dérivations porto-
systémiques 

N(%) 0 97 (100.0) 96 (99.0)  NA : effectif < 8 

  1 0 (0.0) 1 (1.0)   

  Données manquantes 0 0   

 

Taille de la vésicule biliaire en 
échographie 

 N 97 97   

  Données manquantes 0 0   

  Moyenne ± Ecart-type 26.8 ± 10.8 9.5 ± 9.4 Test : Student <0.001 

  Médiane (IQR) 25.0 (20.0 ; 34.0) 8.0 (0.0 ; 15.0)   

  Minimum | Maximum 0.0 | 60.0 0.0 | 55.0   

 



34 
 

2.1 Dysmorphie hépatique 

Dans le groupe AVB, 9 enfants (9.3%) présentaient une dysmorphie hépatique au 
moment de l’échographie. 

Dans le groupe contrôle, 13 enfants (13.4%) présentaient une dysmorphie hépatique 
au moment de l’échographie.  

Il n’y a pas de différence significative entre les deux groupes étudiés (p=0.37). 

2.2 Anomalie splénique : splénomégalie, polysplénie, asplénie 

26 enfants (26.8%) présentaient une anomalie splénique dans le groupe AVB, contre 
8 enfants (8.2%) dans le groupe contrôle.  

La proportion est significativement différente entre les deux groupes étudiés (p<0.001). 

2.3 Contours des parois vésiculaires 

72 enfants (74.2%) présentaient des parois vésiculaires irrégulières en échographie 
dans le groupe AVB, contre 4 enfants (6.2%) dans le groupe contrôle.  

La proportion est significativement différente entre les deux groupes étudiés (p<0.001). 

2.4 Taille de la vésicule biliaire 

La médiane de la taille vésiculaire était de 8 mm (Q1: 0 mm -  Q3: 15 mm) dans le 
groupe AVB, contre 25 mm (Q1: 20 mm - Q3: 34 mm) dans le groupe contrôle. 

La taille de la vésicule biliaire est significativement plus importante dans le groupe 
contrôle en comparaison au groupe AVB (p<0.001). 

2.5 Rapport diamètres artère hépatique sur tronc porte (AH/TP) > 
0.45 

83 enfants (85.6%) présentaient un rapport AH/TP augmenté dans le groupe AVB, 
contre 4 enfants (4.1%) dans le groupe contrôle. 

Le rapport AH/TP était significativement augmenté dans le groupe AVB (p<0.001). 

2.6 Hyperéchogénicité triangulaire péri-portale 

76 enfants (78.4%) présentaient une hyperéchogénicité péri-portale en échographie 
dans le groupe AVB, contre 2 enfants (2.1%) dans le groupe contrôle. 

L’hyperéchogénicité triangulaire péri-portale était significativement plus présente dans 
le groupe AVB (p<0.001). 

2.7 Présence d’un épanchement ascitique et de voies de 
dérivations porto-systémiques 

Il a été décrit de l’ascite chez 12 enfants du groupe AVB et 9 enfants du groupe 
contrôle (respectivement 12.4% et 9.3%, soit une différence non significative entre les 
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deux groupes, p=0.49). Un patient du groupe AVB présentait des voies de dérivations 
porto-systémiques. 

 

3 Capacités diagnostiques des différents marqueurs 
échographiques  

La prévalence des signes étudiés étant différente dans la population de l’étude en 
comparaison à la population générale, il est plus pertinent d’étudier les rapports de 
vraisemblance positifs et négatifs (LR+ et LR-), plutôt que les valeurs prédictives 
positives et négatives (VPP et VPN). 

  



Table 3 - Comparaison des capacités diagnostiques des différents signes échographiques 

 Sensibilité (%) Spécificité (%) VPP (%) VPN (%) LR+ LR- 

Dysmorphie hépatique 
9.27  

[3.50 ; 15.05] 

86.60  

[79.82 ; 93.38] 

40.91  

[20.36 ; 61.45]  

48.84  

[41.37 ; 56.31] 

0.69  

[0.31 ; 1.54] 

1.05  

[0.95 ; 1.16] 

Anomalie splénique 
26.80  

[17.99 ; 35.62] 

91.75  

[86.28 ; 97.23] 

76.47  

[62.21 ; 90.73] 

55.63  

[47.93 ; 63.32] 

3.25  

[1.55 ; 6.82] 

0.80  

[0.70 ; 0.91] 

Contours parois vésiculaires 
74.23  

[65.52 ; 82.93] 

93.81  

[89.02 ; 98.61] 

92.31  

[86.39 ; 98.22] 

78.45  

[70.97 ; 85.93] 

12.00  

[5.48 ; 26.28] 

0.27  

[0.19 ; 0.39] 

Taille vésicule biliaire 
87.63  

[81.08 ; 94.18] 

78.35  

[70.15 ; 86.55] 

80.19  

[72.60 ; 87.78] 

86.36  

[79.19 ; 93.53] 

4.05  

[2.75 ; 5.95] 

0.16  

[0.09 ; 0.27] 

Rapport AH/TP 
85..57  

[78.57 ; 92.56] 

95.88  

[91.92 ; 99.83] 

95.40  

[91.00 ; 99.80] 

86.92  

[80.53 ; 93.31] 

20.75  

[7.92 ; 54.36] 

0.15  

[0.09 ; 0.24] 

Triangular cord sign 
78.35  

[70.15 ; 86.55] 

97.94  

[95.11 ; 100.0] 

97.44  

[93.93 ; 100.0] 

81.90  

[74.89 ; 88.90] 

38.00  

[9.60 ; 150.38] 

0.22  

[0.15 ; 0.32] 

Ascite 
12.37  

[ 5.82 ; 18.92] 

90.72  

[84.95 ; 96.50] 

57.14  

[35.97 ; 78.31] 

50.87  

[43.42 ; 58.32] 

1.33  

[0.59 ; 3.02] 

0.97  

[0.88 ; 1.07] 

Voies de derivations 
1.03  

[0.00 ; 3.04] 

100  

[100 ; 100] 

100  

[100 ; 100] 

50.26  

[43.21 ; 57.31] 
Non calculable 

0.99  

[0.97 ; 1.01] 



3.1 Dysmorphie hépatique 

La dysmorphie hépatique est un signe échographie présentant une sensibilité de 
9.27% et une spécificité de 86.60%. Il présente une LR+ à 0.69 et une LR- à 1.05, soit 
une mauvaise capacité diagnostique (Table 3). 

3.2 Anomalie splénique : splénomégalie, polysplénie, asplénie 

La présence d’une des anomalies spléniques étudiées (splénomégalie, polysplénie ou 
asplénie) est un signe échographique présentant une sensibilité de 26.80% et une 
spécificité de 91.75%. Il présente une LR+ à 3.25 et une LR- à 0.80 (Table 3). 

3.3 Contours des parois vésiculaires 

L’irrégularité des contours des parois vésiculaires est un signe échographique 
présentant une sensibilité de 74.23% et une spécificité de 93.81% pour la détection de 
l’AVB. Il présente une LR+ à 12.00 et une LR- à 0.27, et semble donc être un marqueur 
ayant une forte capacité diagnostique (Table 3). 

3.4 Taille de la vésicule biliaire 

Le seuil optimisant la discrimination est défini à 19 mm (Figure 15, indice de Youden). 
Ainsi, une taille vésiculaire ≤ 19 mm est un argument positif fort pour le diagnostic 
positif d’AVB. En effet, en appliquant ce seuil, la sensibilité de ce marqueur est alors 
de 87.63%, et sa spécificité de 78.35%. La LR+ est de 4.05 et la LR- est de 0.16; 
l’ensemble semblant définir une bonne capacité diagnostique pour ce marqueur avec 
le seuil de 19 mm (Table 3).  

 

Figure 15 - Courbe ROC Taille de la vésicule biliaire 
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3.5 Rapport diamètres artère hépatique sur tronc porte (AH/TP) > 
0.45 

Un rapport AH/TP > 0.45 est un signe échographique en faveur de l’AVB présentant 
une sensibilité de 85.57% et une spécificité de 95.88%. Il présente une LR+ à 20.75 
et une LR- à 0.15, et semble donc être un marqueur ayant une puissante capacité 
diagnostique (Table 3). 

3.6 Hyperéchogénicité triangulaire péri-portale 

Le triangular cord sign est un signe échographique décrit dans la littérature, présentant 
ici une sensibilité de 78.35% et une spécificité de 97.94% pour la détection de l’AVB. 
Il présente une LR+ à 38.00 et une LR- à 0.22, et semble donc être un marqueur ayant 
une forte capacité diagnostique également (Table 3). 

3.7 Présence d’un épanchement ascitique 

La présence d’ascite au moment de l’échographie est un signe ayant une sensibilité 
de 12.37% et une spécificité de 90.72%. Néanmoins, il présente un LR+ de 1.33 et 
une LR- de 0.97, et ne peut donc pas être considéré comme un marqueur à bonne 
capacité diagnostique dans l’étude (Table 3). 

3.8 Présence de voies de dérivations porto-systémiques 

Un seul patient présentait des voies de dérivations porto-systémiques visibles en 
échographie au moment du diagnostic. Par conséquent, la sensibilité de ce signe est 
de 1.03% et sa spécificité est de 100%. La LR+ ne peut être calculée, étant donné que 
ce signe n’a pas été observé chez les patients contrôles. La LR- est de 0.99 (Table 3). 

4 Analyse complémentaire multivariée 

Une analyse complémentaire multivariée a été réalisée, en ne retenant que les signes 
échographiques les plus significatifs pour la détection de l’AVB, afin de statuer sur les 
performances globales de l’échographie pour le diagnostic d’AVB. 

 

Ainsi, ce modèle comportait initialement les variables suivantes : présence d’une 
anomalie splénique, taille de la vésicule biliaire, contours irréguliers des parois 
vésiculaires, rapport AH/TP > 0.45 et présence d’une hyperéchogénicité péri-portale 
(ou “triangular cord sign”). 

 

La variable “taille de la vésicule biliaire” a dû être transformée car le risque d'AVB 
n’augmentait pas de façon linéaire avec la taille de la vésicule. Nous avons pris le 
choix de transformer en binaire la variable, avec un seuil à 16 mm afin d’assurer une 
bonne répartition des effectifs des cas/contrôles en fonction de ce seuil. 
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La variable “triangular cord sign” posait des problèmes d’estimation du fait des effectifs 
faibles quand on la croisait avec la variable cas/contrôle, elle a dû être retirée du 
modèle multivarié. 

 

Le modèle testait donc les variables “anomalie splénique”, “contours irréguliers des 
parois vésiculaires”, “taille de la vésicule biliaire < 16 mm”, et “rapport AH/TP > 0.45”. 

 

Une sélection des variables descendantes a été réalisée : les deux variables restantes 
sont alors “contours irréguliers des parois vésiculaires” et “rapport AH/TP > 0.45”. 

 

La présence de contours irréguliers des parois vésiculaires est en faveur d’une AVB 
avec un OR = 24.27 [6.92 ; 85.07] avec un LR+ = 1.59 (Table 4)  

La présence d’un rapport AH/TP > 0.45 est un signe échographique en faveur de l’AVB 
avec un OR = 87.39 [24.06 ; 317.43] avec un LR+ = 2.24 (Table 4). 

Table 4 - Estimation des Odds-Ratio et rapports de vraisemblance positifs pour les deux signes les plus 
pertinents 

 Odds-Ratio  LR+ (Erreur Standard)  

Contours vésiculaires 
irréguliers 

24.27  

[6.92 ; 85.07] 

1.59   (0.32) <.0001 

Rapport AH/TP > 0.45 
87.39  

[24.06 ; 317.43] 

2.24   (0.33) <.0001 

 

Les signes « contours irréguliers des parois vésiculaires » et « rapport AH/TP > 0.45 » 
étant considérés comme les variables les plus pertinentes, une analyse 
complémentaire multivariée ensuite été réalisée en les considérant comme une 
variable combinée.  

 

Dans ce modèle, 88 enfants du groupe contrôle ne présentaient simultanément aucun 
des deux signes échographiques (90.7%), contre seulement 5 enfants du groupe AVB 
(5.1%).  

En revanche seulement 9 enfants du groupe contrôle présentaient au moins un des 
deux signes étudiés (9.3%), contre 92 enfants dans le groupe AVB (94.9%) (Table 5). 
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Table 5 - Caractéristiques des patients par rapport à la positivité des signes pertinents retenus pour 
l'analyse combinée 

Contours vésiculaires irréguliers et/ou rapport AH/TP > 
0.45 

Groupe 
AVB 

Groupe 
controle 

Total 

Les 2 signes négatifs 5 (5.15%) 88 (90.72%) 93 

Au moins 1 signe positif 92 (94.85%) 9 (9.28%) 101 

Total 97 97 194 

 

L’analyse des capacités diagnostiques de cette variable combinée rapportait une 
sensibilité de 94.85% et une spécificité de 90.7% pour la détection de l’AVB ; ainsi 
qu’un LR+ de 10.22 et un LR- de 0.06. Ces résultats appuient l’excellent pouvoir 
discriminant de la variable combinée (Table 6). 

Table 6 - Capacités diagnostiques de la variable combinée étudiée 

 Valeur diagnostique 

Sensibilité (%) 94.85   [90,45 ; 99,25] 

Spécificité (%) 90.72   [84,95 ; 96,50] 

VPP (%) 91.09   [85,53; 96,65] 

VPN (%) 94.62   [90,04 ; 99,21] 

LR+ 10.22   [5,48 ; 19,08] 

LR- 0.06   [0,02 ; 0,13] 
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Discussion 

1 Echographie 

Cette étude a permis d’appréhender l’importance de l’échographie dans le diagnostic 
précoce de l’AVB. 

L’analyse des performances de cette modalité d’imagerie permet d’adopter une 
stratégie pour le diagnostic précoce de la maladie chez les nouveau-nés. 

Ainsi, cette étude nous a permis d’étudier la performance des principaux signes décrits 
dans la littérature et utilisés en pratique courante pour le diagnostic d’AVB, que nous 
détaillons par la suite. 

2 Discussion des résultats 

2.1 Rapport diamètres artère hépatique sur tronc porte (AH/TP) 

Concernant le rapport AH/TP augmenté secondaire à l’hyperartérialisation du foie, on 
retrouve que c’est un signe présentant de bonnes performances diagnostiques, sa 
présence étant fortement en faveur de l’AVB (OR=87.39).  

Plusieurs auteurs retrouvent également des résultats concordants, confirmant une 
bonne corrélation entre un diamètre augmenté de l’artère hépatique, (directement 
responsable d’un rapport AH/TP augmenté), et le diagnostic d’AVB chez le nouveau-
né [13,14]. Pour le cut-off de 0.45, Kim et al. [12] rapportent une sensibilité de 76% et 
une spécificité de 79%. Ces valeurs sont légèrement inférieures aux résultats de notre 
étude (respectivement 86% et 96% de sensibilité et de spécificité), cette différence 
pouvant en partie s’expliquer par le caractère évolutif de ce signe échographique. 

2.2 Irrégularité des parois vésiculaires 

L’irrégularité des parois vésiculaires est un signe sensible et très spécifique. Etant un 
signe précoce et peu évolutif, il ne présente pas de variation significative en fonction 
de l’âge [56], ce qui en fait un signe robuste. En effet, plusieurs études [57,58] 
retrouvent même ce signe sur des échographies de diagnostic prénatal. Ce signe 
échographique est également un élément majeur de la gallbladder ghost triad [9], 
décrite dans la littérature comme étant caractéristique de l’AVB, et détaillé 
précédemment. Dans notre étude, ce signe présente une bonne précision 
diagnostique (Se=0.74 et Sp=0.94). 

2.3 Analyse combinée 

Ainsi, ces deux variables “contours irréguliers des parois vésiculaires” et “rapport 
AH/TP > 0.45” avaient le meilleur pouvoir discriminant parmi les variables 
échographiques étudiées. En effet, la présence de ces signes échographiques rendait 
le diagnostic très vraisemblable (LR+ très élevés : 12.00 et 20.75 respectivement pour 
les contours vésiculaires irréguliers et le rapport AH/TP). De la même manière, leur 



42 
 

absence à l’échographie rendait le diagnostic d’AVB peu vraisemblable (LR- faibles à 
0.27 et 0.15 respectivement). 

 

La combinaison de ces deux signes échographiques nous permet d’augmenter la 
capacité de dépistage de l’AVB (Se=0.95), tout en restant très spécifique (Sp=0.91), 
ce qui fait de ce critère composite un excellent marqueur diagnostic. En effet, la 
présence d’au moins un de ces signes rend le diagnostic d’AVB très vraisemblable 
(LR+=10.2) et l’absence des deux signes rend le diagnostic très improbable (LR-
=0.06), ce qui fait de cette association de signes un marqueur accessible, ayant une 
très bonne capacité diagnostique. 

Cette étude met donc en lumière l’apport de l’analyse combinée en échographie, 
prouvant une augmentation significative des capacités diagnostiques, ce qui appuie 
les données de la littérature [59]. 

2.4 Taille de la vésicule biliaire 

Concernant la taille de la vésicule biliaire, nous avons retenu comme seuil la limite de 
19 mm, permettant d’obtenir de bonnes performances diagnostiques. Ce seuil est 
concordant avec la longueur cut-off < 15-19 mm rapporté par plusieurs auteurs 
[14,15,60,61]. A noter, la très bonne LR- (LR-=0.16), rendant le diagnostic d’AVB peu 
vraisemblable chez les nouveau-nés ayant une vésicule biliaire de taille > 19 mm.  

Ces résultats sont notamment concordants avec la méta-analyse de Napolitano et al. 
[6], explicitant en particulier la bonne spécificité de ce signe (79%, contre 78.35% dans 
notre étude). 

Il reste également nécessaire de garder en tête que la valeur de la taille vésiculaire 
est variable selon l’état d’alimentation du nouveau-né (le jeûn étant difficile à cet âge), 
ce qui peut rendre l’utilisation de ce signe moins pertinente. Il reste cependant un 
élément diagnostique accessoire avec un bon pouvoir discriminant dans les bonnes 
conditions. 

2.4.1 Gallbladder ghost triad 

Dans notre étude, l’analyse de ce signe a été réalisée en tant que facteur isolé, mais 
la taille vésiculaire est également un élément constitutif de la “gallbladder ghost triad” 
décrite par Tan Kendrick et al. [9]. Ainsi, en se basant sur la recherche de la triade 
caractéristique dans une population d’âge inférieur à 90 jours, les auteurs retrouvaient 
une sensibilité de 97% et une spécificité de 100%. 

L’analyse des contours vésiculaires en plus de la taille de la vésicule biliaire ont été 
analysés dans notre étude. Le troisième signe de la triade, l’absence de ligne 
muqueuse échogène ou paroi discernable, n’est pas étudié. Cela est dû à son 
caractère subjectif, qui fait qu’il n’a pas été retenu en tant que signe à rechercher dans 
la grille de lecture systématique du compte rendu échographique. 

2.5 Hyperéchogénicité triangulaire péri-portale 

L’hyperéchogénicité péri-portale (ou “triangular cord sign”) est un signe très spécifique 
: sa présence est très en faveur du diagnostic d’AVB (Sp=0.98 ; LR+=38). Sa présence 
constitue ainsi un élément diagnostique très discriminant pour le diagnostic de l’AVB, 
ce qui est concordant avec la littérature [11,13,15,61–69]. Par ailleurs, Napolitano et 
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al [6], rapporte des résultats similaires, avec une sensibilité intermédiaire de 68% et 
une forte spécificité de 95%. 

Néanmoins, c’est un signe échographique moins sensible que les signes 
précédemment décrits (Se=0.78). Cela s’explique par le fait que ce signe est évolutif, 
et par conséquent, peu fréquent si le diagnostic est précoce. En effet, l’hypothèse 
physiopathologique suggère que ce signe serait lié à des remaniements secondaires 
séquellaires péri-portaux, expliquant son apparition plus tardive. Etant donné que 
l’échographie de dépistage est réalisée assez précocement dans la population 
d’étude, ce signe est donc moins fréquemment retrouvé que les autres. Cela est 
souligné par Hwang et al. [56], qui a montré que le triangular cord sign était présent 
chez 17% des enfants ayant moins de 30 jours et 56% du groupe plus vieux. 

Par ailleurs, sa mise en évidence reste techniquement difficile, la zone hyperéchogène 
devant être > 3 – 4 mm, sans réel consensus dans la littérature sur la façon ou l’endroit 
de la mesure. Nous soulignons également la variabilité dans les mesures, liée au 
positionnement et à l’utilisation de sondes à haute fréquence. 

2.6 Hypertension portale et complications de la cirrhose 

De la même manière, l’AVB étant une pathologie évolutive, la présence d’un 
épanchement ascitique et de voies de dérivations porto-systémiques sont des signes 
d’apparition très tardive, qui ne sont pas observés de façon significative au sein de la 
population étudiée.  

En effet, ce sont des stigmates d’hypertension portale, le plus souvent secondaire à 
une fibrose hépatique (parfois au stade cirrhose). L’échographie de dépistage étant 
réalisée précocement, l’atteinte hépatique n’est souvent pas assez mutilante à ce 
stade pour engendrer une hypertension portale secondaire, ce qui explique la très 
faible sensibilité de ces signes (Se=0.12 et Se=0.01 respectivement). De plus, ces 
signes étant des stigmates d’hypertension portale, ils peuvent être observés dans 
toute pathologie responsable d’hépatopathie chronique fibrosante, et n’est donc pas 
spécifique de l’AVB [70,71]. En outre, ces deux signes échographiques présentent de 
mauvaises capacités diagnostiques, et ne doivent pas être retenus pour la recherche 
spécifique d’une AVB chez un nouveau-né. 

2.7 Anomalies spléniques 

La forme syndromique d’AVB est associée à des anomalies spléniques 
(principalement polysplénie, mais également splénomégalique ou asplenie), 
malrotation intestinale, anomalies veineuses porte et cave, artères hépatiques 
aberrantes. Humphrey et Stringer [15], ainsi que Koob et al. [16] rapportent que la 
polysplénie dans un contexte de choléstase néonatale était liée à une faible sensibilité 
mais une spécificité élevée pour le diagnostic d’AVB. Ces constatations sont 
également observées dans cette étude, avec une sensibilité ne dépassant pas 26.8% 
et une spécificité avoisinant 91.8%, ce qui reste concordant avec Humprhey et 
Stringer, qui rapportaient une sensibilité faible de 10% et une excellente spécificité de 
100% pour la polysplénie [15]. 
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2.8 Dysmorphie hépatique 

Enfin, la dysmorphie hépatique était un signe peu sensible (Se=0.09) mais assez 
spécifique (Sp=0.87). Dans notre approche, ce signe échographique présentait un 
mauvais pouvoir discriminant. Cela peut être expliqué par le fait que l’analyse de ce 
signe échographique dans notre étude se faisait via une approche morphologique 
qualitative. Une approche quantitative est décrite dans la littérature, avec mesure de 
l’élastométrie hépatique, suggérant une relation significative entre AVB et élastométrie 
hépatique [72–75]. Cette approche quantitative n’a néanmoins pas pu être réalisée 
dans notre étude, ces techniques n’étant pas développées au moment de la réalisation 
des échographies diagnostiques de la majorité des patients de l’étude. 

3 Points forts et limites 

La présente étude portant sur un échantillon de 194 enfants, recueillis sur une période 
prolongée, elle constitue une base conséquente pour l’évaluation des performances 
diagnostiques de l’échographie dans l’atrésie des voies biliaires. Cela permet 
d’améliorer la fiabilité des résultats et l’extrapolation de l’étude. 

Par ailleurs, les résultats de notre étude sont concordants avec la littérature 
scientifique et les connaissances établies sur le sujet, ce qui renforce la validité externe 
de nos résultats.  

Bien que l’étude soit de nature rétrospective, le recueil des données échographiques 
a été fait de façon prospective et systématisée, selon une grille de lecture reprenant 
l’ensemble signes étudiés. Cela explique l’absence de données manquantes, et 
minimise les biais de l’étude. 

De plus, le fait que l’étude soit réalisée dans un centre unique (au CHU de Lille) réduit 
les éventuelles variations dans les pratiques de diagnostic et de thérapeutique, 
renforçant la cohérence de nos conclusions.  

Néanmoins, ces caractéristiques propres à la conception de l’étude peuvent favoriser 
un biais de sélection, ce qui pourrait potentiellement affecter la généralisation des 
conclusions. 

Certains signes échographiques ont été décrits dans la littérature pour le diagnostic 
de l’AVB (par exemple, l’élastométrie), mais n’ont pas été analysés dans notre étude. 
En effet, ces signes ne figuraient pas sur la grille de lecture standardisée des comptes 
rendus échographiques sur laquelle nous nous sommes basés. 

De plus, il est important de rappeler les limites de l’échographie. Bien qu’elle soit un 
atout indispensable chez l’enfant, il est nécessaire de rappeler ses limites, telles que 
la variabilité inter-operateur, ou sa capacité limitée à détecter certains signes chez le 
nouveau-né. 

Malgré le fait que les échographies ont été réalisées par plusieurs opérateurs au fil du 
temps, il est important de souligner que tous étaient expérimentés et spécialisés en 
imagerie pédiatrique. 
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4 Perspectives / significativité clinique 

Les résultats de cette étude appuient l‘importance de l’échographie dans le diagnostic 
précoce d’AVB, et pourraient influencer la prise en charge thérapeutique des enfants 
atteints de cholestase néonatale. 

Ainsi, à travers notamment l’instauration d’un protocole de diagnostic échographique 
ou des recommandations à suivre, se basant sur les résultats de cette étude entre 
autres, et en s’appuyant sur l’amélioration de l’échographie de manière globale 
(élastométrie, développement de techniques Doppler avancées), il serait possible 
d’appréhender cette pathologie avec des stratégies de gestion différentes. 

Par ailleurs, il serait intéressant d’étudier les différents signes échographiques, en 
fonction de l’âge auquel est réalisée l’échographie, afin de déterminer s’il existe des 
signes plus pertinents à rechercher en fonction de l’âge de l’enfant. 
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Conclusion 

L’AVB est une pathologie pédiatrique grave et rapidement évolutive, qui nécessite un 
diagnostic précoce pour un pronostic favorable. 

L’échographie se caractérise par sa disponibilité, sa non-invasivité, et sa très bonne 
performance diagnostique avec l’association de plusieurs signes caractéristiques.  

La littérature étant inhomogène quant à la définition des signes échographiques ou à 
leur évolutivité liée à l’âge, le diagnostic peut s’avérer difficile.  

Néanmoins, à travers l’analyse des performances diagnostiques des différents signes 
échographiques (les plus pertinents, comme les plus accessoires), cette étude offre 
des résultats indicatifs contribuant à améliorer les moyens de diagnostic, et optimiser 
la prise en soin des enfants. 

Enfin, il reste important de rappeler qu’une échographie normale ne doit pas éliminer 
une AVB en cas de forte suspicion clinique. 
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congénitale agressive, qui peut entrainer le décès de l’enfant sans traitement chirurgical 

précoce. Le diagnostic rapide d’AVB est crucial pour la survie, et s’appuie sur l’échographie. 

L’objectif de notre travail est d’étudier les performances diagnostiques de l’échographie pour 

le diagnostic d’AVB, et d’en définir les signes les plus pertinents. 

Matériel et Méthodes :  L’étude est de nature analytique rétrospective monocentrique, de 

type cas-contrôle. Ont été inclus 194 enfants admis pour ictère néonatal avec 

hyperbilirubinémie, ayant bénéficié à la fois d’une échographie et d’une exploration 

chirurgicale avec biopsie. L’analyse comparait les performances diagnostiques (Se, Sp, 

VPP, VPN, LR+, LR-) de l’échographie pour le diagnostic d’AVB, avec comme référence les 

résultats histologiques de la biopsie per-opératoire.  

Résultats :  Les signes échographiques les plus performants pour le diagnostic d’AVB 

portaient sur l’analyse de la vésicule biliaire (taille et contours de la paroi), le rapport AH/TP, 

et le triangular cord sign. La présence de signes combinés permettait d’augmenter le pouvoir 

discriminant de l’échographie (Se=0.95 et Sp=0.91). 

Conclusion :  L’échographie est un examen rapidement disponible, non-invasif, ayant une 

très bonne performance diagnostique avec l’association de plusieurs signes. Le rapport 

AH/TP et les anomalies vésiculaires sont des caractéristiques échographiques précises et 

largement admises dans le diagnostic de l’AVB. 
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