Profil epidemiologique et clinique de la cholangite biliaire primitive:

étude retrospective
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Introduction )

La cholangite biliaire primitive (CBP) est une hepatopathie chronique, d’origine auto-immune, caracterisée par une cholangite destructrice
avec perte progressive des petits canaux biliaires intrahéepatiques. Elle se presente le plus souvent par un syndrome de cholestase et
s'associe frequemment a d'autres maladies auto-immunes. Les formes familiales ont rarement ete rapportees. L'objectif de ce travail est de
decrire le profil clinico-biologique, immunologique de la CBP, de decrire les formes familiales et de determiner le type de maladies auto-

Jmmunes associees (MAI). )

~ _ ) ™
Patients et methodes

Notre etude est retrospective, descriptive et analytique, ayant porté sur 27 cas de CBP (criteres EASL 2017), , dont 25 femmes (92,6 %),
colligés sur une periode de 10 ans (janvier 2013-fevrier 2024). L'age moyen était de 48,51 ans [23-64].
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Maladies auto-immunes associées PBH
: _ N =19
Frequence des auto-AC Sp100 et gp 210 . Ponction Biopsie Hépatique
SP1OO gp210 #0 14,81 14,81 14,81
15 n=7
Nombre (%) 2 (7,4 %) 4 (14,81 %) 10 . o
5 e ar ar ar ar e - Destruction canaliculaire: 5/7
l l N l e - .
Association | Non associés | associés aux | ° & s « PRI - Ductopenie + cholestase: 2/7
aux AMAZ aux AMA2 AMA2 e ;c‘ & - + Hépatite d'interface: 4/7
\_ 4 J
a ) o )
Résultats 3: Forme familiale
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Traitement — Evolution
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4 Discussion A

Nos resultats confirment les donnees de la litterature concernant le sex-ratio, on note une nette prédominance féminine (9F/1H). Une
association a d'autres MAI est frequente dans notre serie (70,37 %), ce qui est bien au-dela des donnees de la litterature ou la présence
d'une MAI est notee dans 60 % des cas. Elles sont dominées par la sclerodermie systemique dans le cadre d’'un syndrome Reynolds,
I'hepatite auto-immune constituant ainsi un overlap syndrome, la thyroidite d’hashimoto ainsi que le syndrome de Sjogren. Notre série se
distingue par la présence d'une forme familiale ou on dénombre six cas appartenant a une méme famille. La pathogenese n'est pas
completement elucidée a I'heure actuelle mais semble étre le résultat d’'interactions entre des facteurs genetiques et environnementaux. Au
sein de familles avec une personne affectée, la prevalence de la CBP est cent fois supérieure a celle de |la population generale, d’ou l'intérét
d'une étude génetique (mutations ATP8B1, ABCB11 and ABCB4). La strategie therapeutique repose en premiere ligne sur l'acide
ursodesoxycholique. Un traitement de 2eme ligne a base d 'acide obeticholique est possible en cas de non reponse. Un traitement précoce
\ameliore la survie qui est comparable a la population genérale. Y,
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