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annuelle dans la mucoviscidose : étude descriptive dans une 

cohorte pédiatrique depuis le dépistage néonatal systématique. 
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RESUME :  

Introduction : La mucoviscidose est la maladie génétique grave la plus fréquente 

dans la population caucasienne. Grâce aux progrès thérapeutiques concernant la 

prise en charge respiratoire et l’augmentation de l’espérance de vie, l’atteinte 

hépatobiliaire est devenue un défi  dans l’amélioration de la morbi-mortalité dans la 

mucoviscidose. Les sociétés savantes recommandent un suivi annuel comportant 

une échographie hépatique systématique.  

Objectif : Nous avons évalué la pertinence d’une échographie annuelle systématique 

pour le dépistage de la maladie hépatique associée à la mucoviscidose depuis la 

mise place du dépistage néonatal.  

Matériel et méthode : Nous avons réalisé une étude de cohorte rétrospective 

descriptive sur la population pédiatrique du CRCM pédiatrique de Marseille, au 

centre hospitalier universitaire La Timone Enfants, du 1er janvier 2002 au 31 

décembre 2016. Nous avons inclus tous les patients nés entre 2002 et 2011 ayant 

eu un diagnostic de mucoviscidose grâce au dépistage néonatal systématique. Les 

faux négatifs pour le dépistage néonatal et les patients ayant une forme frontière de 

mucoviscidose étaient exclus. Pour chaque consultation annuelle donnant lieu à une 

échographie hépatique nous avons recueilli les données cliniques, biologiques et les 

résultats de l’échographie. La maladie hépatique liée à la mucoviscidose était définie 

sur des critères internationaux cliniques, biologiques et échographiques.  

Résultats : Quarante-quatre patients ont été inclus avec un suivi moyen de 9 ans soit 

trois cent cinquante-trois échographies hépatiques annuelles systématiques 

étudiées. Quatorze patients (31,8%) n’avaient eu aucune échographie hépatique 

systématique pathologique au cours du suivi. Deux patients (4,5%) avaient une 

cirrhose hépatique multi-nodulaire avec signes d’hypertension portale à la fin de la 

première décade. 

Conclusion : Notre étude suggère la non pertinence d’une échographie annuelle 

systématique pour le suivi hépatique dans la mucoviscidose et oriente vers un suivi 

ciblé à des âges clés ou en cas d’anomalie clinique ou biologique persistante. 

Mots clés : mucoviscidose, échographie, maladie hépatique, dépistage néonatal. 
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1. INTRODUCTION :  

La mucoviscidose est une maladie génétique autosomique récessive qui concerne 

une naissance sur 4000 en Europe, ce qui en fait la plus fréquente des maladies 

héréditaires graves dans la population caucasienne. (1)  

En 1989, la découverte du gène CFTR permet de comprendre la physiopathologie de 

la mucoviscidose.  

Situé sur le chromosome 7, ce gène code pour une protéine transmembranaire 

appelée Cystic Fibrosis Transmembrane Conductance Regulator (CFTR) : « un 

canal » dont le rôle est de réguler le transport d’ions chlore à travers la membrane 

cellulaire des organes exocrines. Les mutations du gène entrainent une altération de 

la protéine : soit son absence au pôle apical de la cellule soit son dysfonctionnement. 

Il en résulte une modification du transport d’ions avec une hyper-absorption des ions 

sodium et un défaut de sécrétion des ions chlore, le tout à l’origine d’un mucus 

visqueux. (1,2) 

A ce jour, plus de 2000 mutations sont connues et réparties en six classes de gravité 

décroissante. La mutation F508 del, de classe II, est la plus fréquente et concerne 70 

à 80% des patients atteints de mucoviscidose. (3,4) 

La mucoviscidose se manifeste par une atteinte multi-organe notamment pulmonaire, 

pancréatique et hépatique.  

En 2002, de par sa gravité et la nécessité d’une prise en charge multidisciplinaire 

précoce, la recherche de la mucoviscidose est incluse dans le dépistage néonatal 

systématique réalisé au troisième jour de vie grâce au dosage de la trypsine 

immuno-réactive (TIR). Le diagnostic de mucoviscidose est ensuite confirmé par un 

test de la sueur. La recherche des mutations pour la mucoviscidose et la suite de la 

prise en charge sont réalisées dans un centre de compétence. (5,6,7)  

La mise en place de cette mesure nationale systématique dans les maternités et la 

création des Centres de Ressources et de Compétences (CRCM) ont permis une 

harmonisation de la prise en charge des patients atteints de mucoviscidose.  
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Les trois principales causes de mortalité dans la mucoviscidose sont respiratoires, 

les complications de la transplantation et hépatiques. 

 Grâce aux progrès thérapeutiques concernant la prise en charge respiratoire et 

l’augmentation de l’espérance de vie, l’atteinte hépatobiliaire est devenue défi dans 

l’amélioration de la morbi-mortalité dans la mucoviscidose.  

En effet cinq à 10% des patients développent une cirrhose multi-nodulaire au cours 

des dix premières années à l’origine de 2,8% des décès par mucoviscidose. (8, 9) 

Le diagnostic de maladie hépatique associée à la mucoviscidose (CFLD) est difficile 

au stade précoce : l’atteinte hépatique, progressive, est fréquemment 

asymptomatique à la phase précoce et de phénotype hétérogène.  

En l’absence de marqueur prédictif consensuel et compte tenu de difficultés 

diagnostiques de la maladie hépatique au stade pré-symptomatique, les sociétés 

savantes recommandent un suivi annuel comportant : un examen clinique, un 

dosage biologique des transaminases et des gammaglutamyl-transférases (GGT) et 

une échographie hépatique systématique. (5, 6, 7)  

De plus, la définition de la maladie hépatique liée à la mucoviscidose est en 

constante évolution ces dernières décennies, sans consensus à l’échelle mondiale. 

Cela rend son épidémiologie difficile à évaluer et limite la généralisation des résultats 

difficile lors d’études sur le sujet. (8) 

Malgré l’absence d’étude de haut grade ayant démontré son efficacité à long terme, 

la prise en charge de la maladie hépatique liée à la mucoviscidose (CFLD) repose 

essentiellement sur un traitement par acide Ursodesoxycholique (AUDC) à la 

posologie de 20 mg/kg/jour. (10-12) 

Récemment, en 2017, les sociétés savantes européenne (ESPGHAN) et américaine 

(NASPGHAN) ont proposé une définition phénotypique de l’atteinte hépatique en 

rappelant notamment l’utilité des biomarqueurs comme le score de APRI (Aspartate 

Aminotransférase to Platelet Ratio Index), les micro-RNAs ou le FGF19 (Fibroblast 

Growth Factor 19) dans son évaluation. (8)   
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A ce jour, ces recommandations de bonnes pratiques n’ont pas fait l’objet d’étude 

depuis la mise en place du dépistage néonatal systématique en France. 

Dans notre centre, au CRCM pédiatrique du CHU La Timone Enfants, nous nous 

posons la question de l’intérêt d’une échographie annuelle systématique car un 

grand nombre d’échographies nous semblent ne pas être non contributives pour la 

prise en charge des patients. 

Notre avons souhaité évaluer les pratiques de cette échographie annuelle 

systématique pour le dépistage de la maladie hépatique dans la population 

pédiatrique depuis la mise en place du dépistage néonatal de la mucoviscidose. 

Nos objectifs secondaires étaient : décrire les anomalies hépatiques à l’échographie, 

évaluer l’existence d’une corrélation biologie-échographie, évaluer l’intérêt du score 

de APRI comme score prédictif d’une atteinte hépatique et évaluer le bénéfice de 

l’échographie hépatique annuelle dans la prise en charge thérapeutique pour le 

patient atteint de mucoviscidose.  
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2. MATERIEL ET METHODES : 

2.1. Les patients :  

Nous avons réalisé une étude de cohorte rétrospective descriptive sur la population 

pédiatrique du CRCM pédiatrique de Marseille, au centre hospitalier universitaire La 

Timone Enfants, du 1er janvier 2002 au 31 décembre 2016.  

Il s’agit d’un CRCM avec un recrutement régional regroupant des patients résidant 

dans les départements des Bouches du Rhône, du Vaucluse, du Var, des Hautes 

Alpes et de Corse, soit une file active de 137 patients âgés de 0 à 18 ans en 2016. 

Nous avons inclus tous les patients nés entre 2002 et 2011 ayant eu un diagnostic 

de mucoviscidose grâce au dépistage néonatal systématique, confirmé par un test de 

la sueur et par la recherche de mutations pour la mucoviscidose, et suivis depuis au 

moins cinq ans au CRCM pédiatrique de Marseille. Ces enfants devaient avoir eu 

une échographie abdominale annuelle dans leur suivi. 

Nous avons exclu les faux négatifs pour le dépistage néonatal de mucoviscidose et 

les patients ayant une forme frontière de mucoviscidose pauci symptomatique mono 

organe (formes CFTR-RD). (13) 

 

2.2. Recueil des données :  

Pour chaque consultation annuelle donnant lieu à une échographie hépatique nous 

avons recueilli les données cliniques, biologiques et les résultats de l’échographie. 

A l’examen clinique, nous avons relevé l’antécédent d’iléus méconial, les données 

anthropométriques (poids, taille et IMC), la présence ou non d’une hépatomégalie 

(HM), d’une splénomégalie (SPM) ou de signes d’hypertension portale et la prise 

d’un traitement par acide Ursodésoxycholique (AUDC) ou extraits pancréatiques. 

A la biologie, nous avons recueilli le dosage des transaminases, Aspartate Amino 

transférase (ASAT) et Alanine Amino Transférase (ALAT), des Gamma Glutamyl 

transférases (GGT) et des plaquettes. 
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Comme dans la littérature, les transaminases étaient élevées si la valeur mesurée au 

bilan annuel était supérieure ou égale à une fois et demi la normale.  

Les GGT étaient élevées si elles étaient supérieures au seuil retenu par le 

laboratoire. (16-18) 

Nous avons étudié le score de APRI (Aspartate Aminotransférase to Platelet Ratio 

Index) comme « biomarqueur » de l’atteinte hépatique. Il s’agit d’un rapport 

biologique égal à la valeur mesurée de ASAT sur la valeur de référence du 

laboratoire de ASAT fois cent divisé par la valeur mesurée des plaquettes.  

Dans la littérature, un rapport supérieur à 0,26 est en faveur d’une maladie hépatique 

liée à la mucoviscidose et un rapport supérieur à 0,45 est prédictif d’une fibrose. (19-

23)  

L’échographie hépatique était pathologique lors de la présence d’une stéatose, d’une 

hépatomégalie et/ ou splénomégalie, d’une déformation capsulaire à type de bords 

hépatiques irréguliers ou de nodules, de signes d’hypertension portale 

(splénomégalie, circulation collatérale, ascite). L’inhomogénéité du parenchyme n’a 

pas été prise en compte car il s’agit paramètre trop subjectif et sans impact sur le 

diagnostic échographique final de cirrhose. 

Les anomalies pancréatiques, intestinales et la présence d’une mucocèle n’ont pas 

fait l’objet de notre étude. 

Comme dans la littérature, la maladie hépatique liée à la mucoviscidose était définie 

dans notre étude par la présence d’au moins deux des critères suivants : (1, 8) 

1/  Une hépatomégalie et/ou une splénomégalie confirmée à l’échographie,  

2/ Une élévation de 2 paramètres biologiques parmi : ASAT, ALAT ou GGT,  

3/ Une échographie hépatique pathologique comme définie ci-dessus.  

Les patients étaient classés en cinq catégories selon leur résultat échographique :  

1- Echographie normale : pas d’anomalie échographique entrant dans la définition de 

la maladie hépatique liée à la mucoviscidose comme décrite ci-dessus. 
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2- Stéatose hépatique : présence d’une hyper échogénicité du parenchyme 

hépatique plus marquée que celui du rein sous-jacent. 

3- Déformation capsulaire : présence de bords hépatiques irréguliers ou de nodule(s) 

hépatique(s) sous capsulaires ou disséminés dans le parenchyme ; ces anomalies 

pouvant être ou non associées à une hépatomégalie ou une stéatose. 

4- Hypertension portale : déformation capsulaire associée à une splénomégalie, une 

ascite ou des signes de circulation collatérale ; ces anomalies pouvant être ou non 

associées à une hépatomégalie ou une stéatose. 

5- Hépatomégalie et/ou Splénomégalie isolée(s). 

Il s’agissait d’une classification descriptive et non graduelle.  

 

Nous nous sommes intéressés aux consultations annuelles dans leur globalité puis 

de manière plus ciblée aux consultations annuelles au cours de la première année, à 

cinq ans et aux consultations annuelles au dernier suivi. 

 

2.3. Analyse statistique :  

Les données ont été collectées dans un tableur informatique Excel. 

Moyennes, écarts-types, médianes et pourcentages ont été calculés grâce au logiciel 

Excel. 

 

2.4. Aspects éthiques :  

Cette étude a été déclarée à la CNIL (n° d’enregistrement 2177381) et a reçu un avis 

favorable du comité éthique de la Société Française de Pédiatrie. 
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3. RESULTATS :  

3.1. Caractéristiques de la population d’étude : 

 

Schéma 1 : Diagramme de flux 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Enfants de 0 à 18 ans 
Suivis au CRCM en 

2016 
 

N = 137 patients 

Population  
cible 

 

N = 51 patients 

-  Patients nés avant 2002  (N = 29)      

-  Suivi de moins de 5 ans (N = 40) 

-  Formes frontières (N = 12) 

-  Patients n’ayant pas bénéficié du dépistage  

    néonatal (N = 2) 

-  Faux négatifs au dépistage néonatal (N = 3) 

Population  
de l’étude  

 

N = 44 patients 

-  Manque de données (N = 6, dont 4 pour un       

début de suivi en dehors de dans notre CRCM) 

-  Une opposition de participation (N=1) 
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Quarante-quatre patients correspondaient à notre population d’étude (schéma 1 : 

diagramme de flux). 

Deux patients (4,5%) avaient une atteinte hépatique avérée à type de cirrhose avec 

signes d’hypertension portale clinico-échographiques.  

L’âge moyen de notre population était de 9 ans (âge minimal : 5 ans ; âge maximal : 

13 ans).  

Vingt de nos patients (45,5%) étaient de sexe masculin.  

Trente-neuf patients (88,4%) étaient nés à terme. Nous n’avions aucun prématuré en 

dessous de 35 semaines d’aménorrhée dans notre cohorte.  

Trente et un patients (70,5%) étaient de génotype sévère pour la mucoviscidose. 

Huit patients (18,2%) avaient un antécédent d’iléus méconial.  

Quarante-deux patients (95,5%) avaient une insuffisance pancréatique exocrine. La 

posologie moyenne d’extraits pancréatiques à la fin de notre étude était de 10059 

UI/kg/jour (posologie minimale : 3100 UI/kg/jour ; posologie maximale : 23000 

UI/kg/jour). 

Sept patients (15,9%) nécessitaient un traitement par acide Ursodesoxycholique 

(AUDC) en fin d’étude. La posologie moyenne d’AUDC était de 19 mg/kg/jour 

(posologie minimale : 8 mg/kg/jour ; posologie maximale : 30 mg/kg/jour).  

 

3.2. Résultats du suivi annuel entre le 1er janvier 2002 et le 31 décembre 2016 : 

 

3.2.1. Echographies hépatiques annuelles systématiques :  

Trois cent cinquante-trois échographies hépatiques annuelles systématiques étaient 

étudiées.  

Chaque patient avait en moyenne huit échographies hépatiques (écart type = 2,4). 
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Schéma 1 : Etat des lieux des résultats à l’échographie hépatique entre le 1er janvier 

2002 et le 31 décembre 2016. 

 

 

 

 

 

 

1.1. Suivi longitudinal en biologie entre le 1er janvier 2002 et le 31 décembre 

2016 :   

 

 

 

 

HM : hépatomégalie ; SPM : splénomégalie. 

« Stéatose » comprend la stéatose seule et la stéatose associée à une HM. 

« Déformation capsulaire » signifie avoir un foie à bords irréguliers ou avoir un foie 

nodulaire ; ces anomalies pouvant être ou non associées à une stéatose ou une HM. 

Hypertension portale (HTP) : présence d’une splénomégalie, ascite,  signes directs 

ou indirects d’une circulation collatérale ou anomalie doppler du flux porte ; l’HTP 

pouvant être ou non associée à une anomalie capsulaire. 

          : Patients ayant une échographie hépatique normale. 

           Patients atteints d’une cirrhose avec hypertension portale clinico-

échographique. 
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Deux cent trente-quatre échographies hépatiques (66,3%) étaient normales.  

Cent dix-neuf (33,7%) échographies hépatiques étaient pathologiques.  

Quatorze patients (31,8%) n’avaient aucune échographie hépatique systématique 

pathologique au cours du suivi. (Schéma 1) 

Treize patients (29,5%) avaient des anomalies échographies qui ont régressé à la fin 

du suivi.  

Deux patients (4,5%) avaient une cirrhose hépatique multi-nodulaire avec signes 

d’hypertension portale à l’échographie à la fin de la première décade. 

Le premier patient, âgé de 13 ans au moment du dernier recueil de notre étude, avait 

un diagnostic de maladie hépatique sur les critères suivants : 1/ une hépatomégalie 

clinique confirmée à l’échographie, 2/ une élévation des transaminases et des GGT  

3/ une échographie abdominale pathologique montrant une hépatomégalie 

hétérogène irrégulière nodulaire avec splénomégalie.  

Après une cholestase néonatale transitoire, la première manifestation de maladie 

hépatique était échographique : hépatomégalie hyperéchogène de type « stéatose » 

au cours de la troisième année. A partir de 5 ans, les anomalies échographiques 

étaient concomitantes d’élévation des transaminases. Malgré une amélioration 

transitoire du bilan biologique hépatique concomitante de l’augmentation du 

traitement par AUDC à 8 ans, les anomalies biologiques étaient persistantes au 

dernier suivi de l’étude et concernaient les trois paramètres biologiques hépatiques.  

Des signes d’hypertension portale étaient présents à la fibroscopie 

œsogastroduodénale réalisée à 11 ans qui montrait des varices œsophagiennes de 

stades I-II. 

Le second patient, âgé de 10 ans au moment du dernier recueil de notre étude, avait 

un diagnostic de maladie hépatique sur les critères suivants : 1/ hépato-

splénomégalie clinique confirmée à l’échographie, 2/ élévation des transaminases et 

des GGT, 3/ une échographie abdominale pathologique montrant un foie de cirrhose 

avec stigmate d’hypertension portale : dystrophie hépatique avec capsule épaissie et 
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parenchyme hétérogène macro-nodulaire, splénomégalie avec lame d’épanchement 

péri-splénique et re-perméabilisation de la veine ombilicale. 

La cinétique des signes pouvant faire évoquer une maladie hépatique était la 

suivante :  

- Au cours de la première année suivant le diagnostic de mucoviscidose, il 

existait une élévation transitoire isolée des ASAT. Celle-ci avait régressé avec 

l’instauration d’un traitement par AUDC. 

- A l’âge de 4 ans, on décrivait la première manifestation échographique : 

stéatose hétérogène irrégulière. Celle-ci était persistante jusqu’à la fin de 

notre suivi et évoluait vers une cirrhose hépatique avec hypertension portale. 

- A partir de l’âge de 7 ans, les anomalies à l’échographie hépatique étaient 

concomitantes de perturbations biologiques hépatiques qui allaient persister 

jusqu’à la fin du suivi.    

Des signes d’hypertension portale étaient décrits à la fibroscopie 

œsogastroduodénale réalisée à l’âge de 10 ans qui montrait trois cordons variqueux 

et une gastrite d’hypertension portale. Ces signes d’hypertension portale étaient 

concomitants de ceux retrouvés à l’échographie hépatique. 

Pour les deux patients, la première manifestation clinique était tardive : hépato-

splénomégalie à  l’âge de 10 ans. 

 

3.2.2. Bilan biologique hépatique : 

Trois cent vingt-deux bilans hépatiques annuels étaient étudiés.  

Treize patients (29,5%) avaient un bilan hépatique normal tout au long du suivi. 

(Schéma 2) 
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Schéma 2 : Etat des lieux des résultats biologiques entre le 1er janvier 2002 et le 31 

décembre 2016. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

ASAT = Aspartate Aminotransférase ; ALAT = Alanine Aminotransférase ;     

GGT = Gamma glutamyl transférases. 

Biologie normale = ASAT et ALAT et GGT normales. 

 
 

Patients ayant un bilan biologique normal. 

         Patients atteints d’une cirrhose avec hypertension portale clinico-

échographique. 
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La moitié des patients avaient au moins une anomalie biologique au cours du suivi. 

Vingt patients (45,6%) avaient des perturbations au bilan biologique hépatique de 

manière transitoire :  

- Pour treize patients il s’agissait d’une élévation d’un seul paramètre hépatique 

isolé : ASAT pour onze patients et ALAT pour deux patients. 

- Pour sept patients il s’agissait d’une élévation de plusieurs paramètres 

hépatiques combinés : ASAT et ALAT pour six patients et des trois 

paramètres (ASAT, ALAT et GGT) pour un patient. 

Cinq patients (11,4%) avaient une anomalie biologique à deux reprises consécutives.  

Seuls deux patients (4,5%) avaient une perturbation biologique persistante y compris 

après l’instauration d’un traitement par AUDC. Il s’agissait des patients ayant une 

cirrhose hépatique échographique.  

 

3.2.3. Maladie hépatique associée à la mucoviscidose :  

 

Entre le 1er janvier 2002 et le 31 décembre 2016, trois cent vingt-deux suivis annuels 

comportant une échographie hépatique et un bilan biologique hépatique ont été 

étudiés. (Tableau 1) 

Deux cent quatre suivis annuels (63,4%) étaient normaux pour les deux examens 

paracliniques. 

Cent cinq (32,6%) échographies hépatiques étaient pathologiques de façon isolée 

sans anomalie à la biologie hépatique.  

Six échographies hépatiques annuelles (1,9%) étaient normales alors que le bilan 

biologique hépatique était perturbé. 

Sept suivis annuels (2,2%) pouvaient correspondre à la définition de maladie 

hépatique : il s’agissait d’anomalies transitoires (à 1 et 2 ans) pour deux des suivis et 

les cinq autres bilans pathologiques correspondaient à ceux de nos deux patients 

ayant une  maladie hépatique.  
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Tableau 1 : Suivi annuel entre le 1er janvier 2002 et le 31 décembre 2016 : corrélation 

biologie et échographie. 

 
Nombre de suivi  

N (%) 

Echographie hépatique et Biologie NORMALES 204 (63,4%) 

Echographie hépatique et Biologie 
PATHOLOGIQUES 

7 (2,2%) 

ECHOGRAPHIE hépatique PATHOLOGIQUE 
et Biologie normale 

105 (32,6%) 

Echographie hépatique normale 
et BIOLOGIE PATHOLOGIQUE 

6 (1,9%) 

TOTAL 322 

 

 

 

 

 

Il existait peu d’anomalies cliniques persistantes et celles-ci étaient tardives au stade 

d’atteinte hépatique sévère et définitive. 

A la clinique on notait : trois hépatomégalies isolées transitoires au cours des deux 

premières années du diagnostic dont deux confirmées par l’échographie hépatique, 

une hépato-splénomégalie isolée transitoire au cours de la première année de suivi 

non confirmée par l’échographie.  

Seules deux hépatomégalies cliniques persistantes étaient présentes et concernaient 

les deux patients au stade de cirrhose clinico-échographique.  

-Biologie anormale = 2 paramètres pathologiques parmi : ASAT/ALAT/GGT. 

-Echographie hépatique anormale = Au moins une anomalie parmi :  

Hépatomégalie et/ou splénomégalie, stéatose hépatique ou parenchyme hépatique 

hétérogène, présence de micronodule(s), foie irrégulier.  

A noter : 37 données échographiques manquantes et 31 données biologiques 

manquantes. 
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3.2.4. Score de APRI :  

Nous avons étudié trois cent trente-neuf scores de APRI. Nos patients avaient un 

score de APRI moyen de 0,30 (valeur minimale du score de APRI : 0,1 ; valeur 

maximale du score de APRI : 3). 

 

Schéma 3 : Tendance du score de APRI à 1 an, 5 ans et au dernier suivi. 

 

CFLD 1 et 2 : patients 1 et 2 ayant une maladie hépatique. 

 

Le score de APRI était normal dans cent quatre-vingts cas (53%). 

Le score de APRI était pathologique dans cent cinquante-neuf cas (46,9%): il était 

compris entre 0,26 – 0,45 lors de cent vingt-quatre suivis (36,6%) et il était supérieur 

à 0,45 lors de trente-cinq suivis (10,3%). (Schéma 3) 

Seuls trois patients avaient un score de APRI toujours normal au cours du suivi. 
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Concernant nos deux patients ayant une maladie hépatique associée à la 

mucoviscidose avérée en fin de suivi, on notait :  

- Pour le patient 1 (CFLD 1) : Le score de APRI était compris entre 0,24 et 1,5 

tout au long de l’étude. A partir de 2 ans, il était toujours supérieur à 0,26 et à 

partir de 5 ans toujours supérieur à 0,45. 

- Pour le second patient (CFLD 2) : Le score de APRI a toujours été supérieur à 

0,45 tout au long du suivi (valeur minimale : 0,46 ; valeur maximale : 3). 

 

Trois cent treize échographies hépatiques systématiques étaient associées à une 

valeur de APRI. (Tableau 2)  

 

Tableau 2 : corrélation entre le score de APRI et l’échographie hépatique 

systématique. 

 

SUIVI GLOBAL 
 

N = 313 

US normale et score de APRI < 0,26 117 (37,4%) 

Concordance entre élévation du score de APRI avec 
la présence d’anomalie échographique  

US pathologique et score de APRI 0,26 – 0,45 39 (12,5%) 

US pathologique et score de APRI > 0,45 17 (5,4%) 

Discordance entre le score de APRI et le résultat de 
l’échographie   

US normale et score de APRI 0,26 – 0,45 78 (24,9%) 

US normale et score de APRI > 0,45 20 (6,4%) 

US pathologique et score de APRI < 0,26 42 (13,4%) 

 
313 (100%) 
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Cent dix-sept suivis (37,4%) avaient une valeur de APRI et une échographie 

hépatique systématique normale. 

Dans cent soixante-treize cas (55,3%) les résultats à l’échographie hépatique 

systématique étaient concordants avec le score de APRI. 

 

3.3. Résultats au cours de la première année de suivi : 

 

3.3.1. Echographies hépatiques annuelles systématiques :  

Trente-deux patients (72,7%) avaient une échographie hépatique normale. 

Douze patients (27,3%) avaient une échographie hépatique pathologique au cours 

de la première année de suivi : quatre « hépatomégalies isolées » ou  huit 

« stéatoses ». (Schéma 1 : Etat des lieux des résultats à l’échographie 

hépatique entre le 1er janvier 2002 et le 31 décembre 2016.) 

Pour huit patients sur douze cette anomalie hépatique était transitoire. 

 

3.3.2. Bilan biologique hépatique : 

Au diagnostic, dix-neuf patients (43,2%) avaient un bilan hépatique normal. 

Vingt-cinq patients (56,8%) avaient des anomalies biologiques en période néonatale 

et au cours des six premiers mois : la cholestase (20,5%) et l’élévation de ASAT 

(27,3%) de façon isolée étaient les anomalies dominantes en période précoce après 

le diagnostic. La moitié de ces anomalies étaient transitoires. 

Au premier bilan annuel, trente-trois patients (75%) avaient un bilan biologique 

normal.  

Onze patients (25%) avaient une perturbation du bilan hépatique au cours de la 

première année. (Schéma 2 : Etat des lieux des résultats biologiques entre le 1er 

janvier 2002 et le 31 décembre 2016.) 
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Il s’agissait d’une anomalie d’un paramètre isolé (élévation isolée de ASAT) pour huit 

patients. 

Une anomalie combinée des paramètres hépatiques concernait trois patients : deux 

patients avaient une élévation des transaminases ASAT et ALAT, et un patient 

avaient une perturbation globale des trois paramètres hépatiques. 

Pour neuf patients sur onze il s’agissait d’une perturbation biologique transitoire. 

 

3.3.3. Maladie hépatique associée à la mucoviscidose :  

Trente patients (68,4%) avaient les deux examens normaux selon la définition de la 

maladie hépatique à un an .(Tableau 3 : Corrélation biologie et échographie à un an, 

5 ans et au dernier suivi.) 

Deux patients (4,5%) pouvaient potentiellement être définis comme ayant une 

maladie hépatique associée à la mucoviscidose. Les anomalies biologiques et 

échographiques étaient cependant transitoires. 

Un patient (2,3%) avait une perturbation du bilan hépatique sans atteinte 

échographique concomitante. 

Onze patients (25%) avaient une échographie hépatique pathologique de manière 

isolée. On notait sept « hépatomégalies », deux « stéatoses », deux 

« hépatomégalies hyperéchogènes type stéatose ». 

Il s’agissait d’une anomalie échographique transitoire pour dix patients.  

Un seul patient avait une anomalie échographique persistante : une hépatomégalie. 

Trois patients avaient une hépatomégalie clinique. L’échographie hépatique 

confirmait l’examen clinique pour deux patients. L’hépatomégalie était toujours 

transitoire et isolée. 
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Tableau 3 : Corrélation biologie et échographie à un an, 5 ans et au dernier suivi. 

 

 

 

 

 

3.3.4. Score de APRI :  

Le score de APRI moyen à un an était de 0,33 (valeur minimale de APRI : 0,15 ; 

valeur maximale de APRI : 0,68 ). 

Le score de APRI était normal pour quinze patients (34%). 

Le score de APRI était pathologie pour vingt-neuf patients (65,9%) : il était compris 

entre 0,26 – 0,45 pour vingt et un patients (47,7%) et il était supérieur à 0,45 pour 

huit patients (18,2%). (Schéma 3 : Tendance du score de APRI à 1 an, 5 ans et au 

dernier suivi.) 

 

 

 
 

A 1 an 
 

N (%) 

A 5 ans 
 

N (%) 

Dernier suivi 
 

N (%) 

Echographie hépatique et Biologie 
NORMALES 

30 (68,4%) 30 (68,4%) 27 (61,4%) 

Echographie hépatique et Biologie 
PATHOLOGIQUES 

2 (4,5%) 1 (2,3%) 2 (4,5%) 

ECHOGRAPHIE hépatique PATHOLOGIQUE 
et Biologie Normale 

11 (25%) 13 (29,5%) 15 (34,1%) 

Echographie hépatique normale 
et BIOLOGIE PATHOLOGIQUE 

1 (2,3%) 0 0 

-Biologie pathologique = 2 paramètres perturbés parmi : ASAT/ALAT/GGT. 

-Echographie hépatique pathologique = Au moins une anomalie  parmi :  

Hépatomégalie et/ou splénomégalie, stéatose hépatique ou parenchyme hépatique 

hétérogène, présence de micronodule(s), foie irrégulier.  
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3.4. Résultats à cinq ans de suivi :  

 

3.4.1. Echographies hépatiques annuelles systématiques :  

L’échographie hépatique était normale pour vingt-six patients (59,1%).  

(Schéma 1 : Etat des lieux des résultats à l’échographie hépatique entre le 1er janvier 

2002 et le 31 décembre 2016.)  

Celle-ci était pathologique pour dix-huit patients (40,9%). 

Huit patients (18,2%) avaient une hépatomégalie et/ ou splénomégalie isolée.  

Neuf patients (20,5%) avaient une stéatose hépatique : une stéatose isolée chez six 

patients et une hépatomégalie hyperéchogène pour trois patients.  

Une atteinte capsulaire ne concernait qu’un patient (2,3%) : une stéatose irrégulière 

qui se compliquera en cirrhose hépatique. 

Parmi les patients ayant une échographie hépatique pathologique, l’atteinte 

hépatique à 5 ans était transitoire pour sept patients. 

Aucune atteinte hépatique n’était compliquée de signe d’hypertension portale à 5 ans 

d’évolution. 

 

3.4.2. Bilan biologique hépatique : 

Trente-cinq patients (79,5%) avaient un bilan biologique hépatique normal à 5 ans. 

Neuf patients (20,5%) avaient une biologie hépatique perturbée à 5 ans : il s’agissait 

d’une élévation biologique isolée pour six patients (ASAT pour cinq patients et ALAT 

pour un patient) et d’une anomalie biologique combinée pour trois patients (élévation 

concomitante de ASAT et ALAT). (Schéma 2 : Etat des lieux des résultats 

biologiques entre le 1er janvier 2002 et le 31 décembre 2016.) 

Parmi ces neuf patients, il s’agissait d’une perturbation biologique hépatique 

transitoire pour cinq patients. 



23 

 

3.4.3. Maladie hépatique associée à la mucoviscidose :  

Trente patients (68,4%) avaient les deux examens normaux selon la définition de la 

maladie hépatique à cinq ans. (Tableau 3 : Corrélation biologie et échographie à un 

an, 5 ans et au dernier suivi.) 

Treize patients (29,5%) avaient une échographie hépatique pathologique sans 

anomalie biologique concomitante : trois hépatomégalies isolées, deux 

splénomégalies isolées, une hépato-splénomégalie isolée, cinq « stéatoses », deux 

« hépatomégalies hyperéchogènes ».  

Un patient (2,3%) avait une maladie hépatique associée à la mucoviscidose à cinq 

ans de suivi : une anomalie des transaminases était concomitante d’une échographie 

hépatique montrant une stéatose irrégulière. Celle-ci évoluera vers une cirrhose 

hépatique. 

Aucun patient n’avait d’hépatomégalie clinique persistante à cinq ans. 

 

3.4.4. Score de APRI :  

Le score de APRI moyen à cinq ans de suivi était de 0,25 (valeur minimale de APRI : 

0,14 ; valeur maximale de APRI : 0,7). 

Vingt-huit patients (63,6%) avaient un score APRI normal à cinq ans de suivi. 

Seize patients (36,4%) avaient un score de APRI pathologique : quatorze patients 

(31,8%) avaient un score de APRI entre 0,26 et 0,45 et deux patients (4,5%) avaient 

un score de APRI supérieur à 0,45. 

Les deux patients ayant un score de APRI supérieur à 0,45 à 5 ans correspondaient 

à nos deux patients ayant un diagnostic de maladie hépatique associée à la 

mucoviscidose à fin du suivi. La valeur du score de APRI était respectivement de 

0,66 et 0,7 à cinq ans. (Schéma 3 : Tendance du score de APRI à 1 an, 5 ans et au 

dernier suivi.) 
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Pour dix-neuf patients (43,2%) l’échographie hépatique et le score de APRI allaient 

dans le même sens : les deux examens étaient normaux pour quinze patients 

(34,1%) et les deux examens étaient pathologiques pour quatre patients (9,1%). 

Pour vingt-cinq patients (56,8%) les deux examens avaient des résultats divergents : 

- treize patients avaient une échographie hépatique systématique pathologique 

montrant soit une atteinte type « stéatose » soit « une hépato-splénomégalie » 

alors que le score de APRI était normal ;  

- douze patients avaient une échographie hépatique systématique normale 

alors que le score de APRI était pathologique avec une valeur comprise entre 

0,26 et 0,45. 

La seule atteinte sévère de type « capsulaire » à cinq ans était corrélée au score de 

APRI et avait une valeur supérieure à 0,45 (celle-ci était de 0,7). 

 

3.5. Résultats au dernier suivi :  

 

3.5.1. Echographies hépatiques annuelles systématiques :  

Vingt-sept patients (61,4%) avaient une échographie hépatique systématique 

normale à la fin du suivi. (Schéma 1 : Etat des lieux des résultats à l’échographie 

hépatique entre le 1er janvier 2002 et le 31 décembre 2016.) 

Dix-sept patients (38,6%) avaient une échographie hépatique systématique 

pathologique à la fin du suivi :  

Sept patients (15,9%) avaient une hépato-splénomégalie isolée, dont trois étaient 

persistantes depuis le suivi à 5 ans. 

Une atteinte type « stéatose » était présente chez  six patients (13,6%), dont deux 

persistantes depuis le suivi 5 ans. Elle correspondait soit à une stéatose isolée soit à 

une stéatose associée à une hépatomégalie.  
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Une atteinte capsulaire était présente chez seulement deux patients (4,5%) : l’un 

avait une stéatose irrégulière et l’autre une stéatose associée à une hépatomégalie 

irrégulière. Cette atteinte avait été d’apparition progressive au cours du suivi. 

Une cirrhose hépatique avec signe d’hypertension portale concernait deux patients  

(4,5%) : le premier patient avait une cirrhose hépatique macro-nodulaire et une 

splénomégalie et le second patient avait une cirrhose hépatique macro-nodulaire 

avec stigmates d’hypertension portale de type reperméabilisation de la veine 

ombilicale et lame d’épanchement péri-splénique.  

L’atteinte « cirrhose avec signe d’hypertension portale » était issue de l’aggravation 

progressive pour le premier patient d’une « stéatose associée à une hépatomégalie » 

et pour le second d’une « stéatose irrégulière ». 

 

3.5.2. Bilan biologique hépatique : 

En fin du suivi, quarante-et-un patients (93,2%) avaient un bilan hépatique normal. 

(Schéma 2 : Etat des lieux des résultats biologiques entre le 1er janvier 2002 et le 31 

décembre 2016.) 

Un patient (2,3%) avait une élévation isolée de ALAT. 

Deux patients (4,5%) avaient un bilan hépatique pathologique avec une élévation de 

tous les marqueurs hépatiques, transaminases et GGT.  

Il s’agissait d’anomalies biologiques persistantes depuis l’âge de 5 et 7 ans. 

Elles concernaient nos deux patients ayant une atteint hépatique sévère à type de 

cirrhose clinico-échographique. 

Vingt-huit patients (63,6%) avaient ainsi des anomalies, au bilan biologique 

hépatique annuel, transitoires et ayant régressé. 

Les seules perturbations persistantes au cours du suivi concernaient les deux 

patients ayant une maladie hépatique avérée.   
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3.5.3. Maladie hépatique associée à la mucoviscidose :  

Vingt-sept patients (61,4%) avaient les deux examens normaux selon la définition de 

la maladie hépatique à la fin suivi. (Tableau 3 : Corrélation biologie et échographie à 

un an, 5 ans et au dernier suivi.) 

Quinze patients (34,1%) avaient une échographie hépatique systématique 

pathologique de manière isolée à la fin du suivi. 

Deux patients (4,5%) avaient une maladie hépatique de grade sévère : association 

concomitante de perturbations au bilan biologique hépatique avec élévation des 

transaminases et des GGT persistante et d’une échographie hépatique systématique 

montrant une cirrhose avec signes d’hypertension portale. 

A la clinique, seuls les deux patients avec une maladie hépatique associée à la 

mucoviscidose avérée avaient une hépato-splénomégalie. 

Toute autre hépato-splénomégalie avait totalement régressé. 

 

3.5.4. Score de APRI :  

Au dernier suivi, le score de APRI moyen était de 0,30 (valeur minimale du score de 

APRI : 0,11 ; valeur maximale du score de APRI : 1,5). 

Le score de APRI était normal pour vingt-huit patients (63,6%). 

Seize patients (36,4%) avaient un score de APRI pathologique : il était compris entre 

0,26 – 0,45 pour quatorze patients et il était supérieur à 0,45 pour deux patients. 

Les deux patients ayant un score de APRI supérieur à 0,45 au dernier suivi 

correspondaient à nos deux patients ayant un diagnostic de maladie hépatique 

associée à la mucoviscidose. La valeur du score de APRI était respectivement de 1,5 

et 1,48 au dernier suivi. 

Trente et un patients (70,5%) avaient une échographie hépatique systématique et un 

score de APRI allant tous deux dans le même sens : pour vingt et un patients 
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(47,7%) les deux examens étaient normaux et pour dix patients (22,7%) les deux 

examens étaient pathologiques. 

Pour treize patients (29,5%) les deux examens avaient des résultats divergents : 

- sept patients avaient une échographie hépatique systématique pathologique 

montrant soit une atteinte type « stéatose » soit « une hépato-splénomégalie » 

alors que le score de APRI était normal ;  

- six patients avaient une échographie hépatique systématique normale alors 

que le score de APRI était pathologique avec une valeur comprise entre 0,26 

et 0,45. 

Les deux patients ayant une cirrhose échographique avaient un score de APRI 

corrélé dont la valeur était supérieure à 0,45. (Schéma 3 : Tendance du score de 

APRI à 1 an, 5 ans et au dernier suivi.) 

Deux patients avaient une atteinte type « capsulaire » (stéatose irrégulière et 

stéatose associée à une hépatomégalie irrégulière) à la fin du suivi. Leur score de 

APRI respectif était de 0,42 et 0,33. Ils ne répondaient pas aux critères de maladie 

hépatique associée à la mucoviscidose à la fin du suivi (échographie hépatique 

pathologique sans anomalie clinique ou biologique associée). 

 

3.6. Traitement par AUDC 

Trente-deux patients (72,7%) ont bénéficié d’un traitement par AUDC au cours de 

notre étude. 

La durée moyenne de traitement par AUDC était de 5 ans (durée minimale : 1 an ; 

durée maximale : 13 ans). 

L’indication pour la mise en place d’un traitement par AUDC était une perturbation du 

bilan hépatique en période néonatale ou au cours de la première année suivant le 

diagnostic de mucoviscidose pour vingt-cinq patients (78%). 

Parmi les sept patients dont l’instauration de l’AUDC était plus tardive, six patients 

avaient une indication biologique : il s’agissait d’une élévation de ASAT isolée pour 
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quatre patients et d’une élévation des transaminases pour deux patients.  

Les anomalies avaient régressé sans récidive.  

Un patient avait une indication clinico-échographique de type hépatomégalie clinique 

confirmée à l’échographie hépatique.  

A la suite de l’instauration du traitement, celle-ci avait régressé.  

Le traitement n’était pas poursuivi après au dernier recueil chez vingt-cinq patients. 

Concernant les deux patients ayant une maladie hépatique associée à la 

mucoviscidose nos constatations étaient les suivantes :  

- Le résultat d’une échographie pathologique sans signe biologique concomitant 

n’entrainait pas de modification du traitement par AUDC.  

- Le traitement par AUDC à posologie maximale n’avait pas permis de corriger 

les anomalies biologiques et échographiques. 
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4. DISCUSSION :  

Notre étude concerne la population pédiatrique suivie dans les centres de 

compétences pour la mucoviscidose dont le diagnostic de la maladie a été fait à 

partir du dépistage néonatal systématique mis en place depuis 2002.  

Ce travail est original puisqu’il s’agit de la première étude évaluant l’intérêt d’une 

échographie hépatique annuelle systématique pour le dépistage de la maladie 

hépatique associée à la mucoviscidose à l’ère du dépistage néonatal systématique. 

Dans notre centre depuis fin 2015, au CRCM pédiatrique du CHU La Timone 

Enfants, l’intérêt d’une échographie annuelle systématique est discuté en raison du 

sentiment qu’un grand nombre d’échographies semblent ne pas être contributives 

pour la prise en charge des patients. 

Notre avons étudié 44 patients avec un recul de suivi moyen de 9 ans (entre 5 et 13 

ans) durant laquelle 353 échographies hépatiques annuelles systématiques étaient 

étudiées. 

Notre étude confirme le nombre important d’échographies annuelles systématiques 

normales. 

L’échographie est un examen non invasif et non irradiant pour l’enfant, mais comme 

tout examen paraclinique, elle engendre un stress pour les patients et leur famille et 

un coût à notre système de santé. 

Ainsi, notre étude remet en question l’utilité d’un suivi systématique et suggère un 

suivi échographique ciblée : réalisation d’une échographie hépatique à des âges clés 

ou sur point d’appel clinico-biologique. 

Il s’agit d’une étude rétrospective sur quarante-quatre patients. Malgré le nombre 

important d’échographies que cela représente, le faible nombre de patients étudiés 

peut limiter la puissance de notre étude. 

Même si nous avons limité le nombre de données manquantes en excluant six 

patients certaines n’ont pu être évitées. Ces données manquantes et l’exclusion de 

six patients peuvent être à l’origine d’un biais d’information ou de classement. 
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Cependant, nos résultats sont en accord avec ceux de la littérature qui décrit 5 à 

10% de cirrhose multi-nodulaire à la fin de la première décade. (8, 9) 

Comme dans la littérature, nous avons défini la maladie hépatique associée à la 

mucoviscidose sur des critères composites, cliniques, biologiques et 

échographiques. Notre définition de CFLD est celle retenue par les recommandations 

de bonnes pratiques les plus récemment publiées. (1,8) 

Nous avons déterminé comme significative une élévation des transaminases lorsque 

le seuil était au moins de 1,5 fois la norme en accord avec la littérature pour éviter 

une surestimation de maladie hépatique si des élévations minimes des 

transaminases étaient prises en compte. Concernant les GGT les auteurs ne 

décrivent pas de seuil dans leurs études. (8, 9, 16, 17, 19, 24) 

Nous avons exclu les bilans biologiques réalisés en dehors du bilan annuel afin 

d’éviter un biais de confusion lié à une pathologie intercurrente.  (16, 25) 

Afin de limiter les biais de mesure et de classement, nous nous sommes intéressés 

exclusivement à la population ayant eu un diagnostic de mucoviscidose à partir du 

dépistage néonatal et nous avons exclus les formes frontières de mucoviscidose, le 

plus souvent de sévérité plus modérée (CFTR-RD). Cela permettait d’avoir une prise 

en charge harmonisée et de ne pas sous-évaluer le taux de CFLD. (13) 

A ce jour, l’examen de référence pour le diagnostic de cirrhose hépatique est la 

biopsie hépatique.  

Le diagnostic de cirrhose à l’échographie n’était pas confirmé par une biopsie 

hépatique dans notre étude.  

La biopsie hépatique n’était pas systématique en raison de son caractère invasif, des 

complications possibles de cet examen et du risque important de faux négatifs liés au 

caractère fréquemment focal de l’atteinte hépatique.   

De plus, Peter et al., en 2008, ont comparé les résultats de l’échographies 

hépatiques annuels et ceux à la biopsie hépatique dans une cohorte pédiatrique . Un 

parenchyme hétérogène à l’échographie n’était pas systématiquement associé à une 

biopsie hépatique anormale. Il existait une association entre échographie hépatique 
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et biopsie hépatique au stade d’atteinte nodulaire. Ils concluaient que l’atteinte 

nodulaire était un facteur prédictif de cirrhose et suggéraient de ne pas réaliser de 

biopsie hépatique dans le cadre d’une maladie hépatique associée à la 

mucoviscidose. (26) 

Nous avons souhaité détailler nos résultats à cinq ans de suivi afin d’avoir une 

harmonisation de nos résultats sur l’âge permettant d’éviter un biais de confusion en 

raison du caractère cinétique de notre étude. 

Dans la littérature, les auteurs ont récemment rappelé l’intérêt de scores prédictifs 

pour la CFLD qui sont pour l’instant sous exploités. Le score de APRI est décrit 

comme facteur prédictif d’atteinte hépatique sévère pouvant prédire une fibrose. 

(7,18) 

Nous avons choisi le score de APRI en raison de son utilisation simple et de la non 

nécessité d’examen supplémentaire ou coûteux au bilan annuel. Nous notons que 

les deux patients ayant une maladie hépatique ont un score de APRI plus élevé tout 

au long de l’étude. Une étude de plus grande ampleur serait nécessaire pour 

suggérer le caractère prédictif de l’évolution vers une CFLD d’un score de APRI 

supérieur à 0,45 de manière persistante. 

Notre avons montré que la pratique clinique courante suit les recommandations 

concernant l’instauration d’un traitement par AUDC. La grande majorité des patients 

(96,9%) avaient un traitement par AUDC pour une indication biologique. Les résultats 

échographiques ne sont donc pas à l’origine d’une modification de la prise en charge 

thérapeutique. 

Dans notre étude, nous avons décrit de nombreuses anomalies échographiques et 

perturbations biologiques fluctuantes et non prédictives d’une évolution vers la CFLD.  

Dans la littérature les résultats d’autres auteurs confortent les nôtres :  

Woodruff et al., en 2016, ont évalué la prévalence des anomalies biologiques sur 

deux cent quatre-vingt-dix-huit patients dont le diagnostic de mucoviscidose avait été 

fait à partir du dépistage néonatal. L’augmentation des transaminases ou des GGT 

était fréquente lors des deux premières années suivant le diagnostic de 

mucoviscidose. (16) 
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Colombo C. et al., en 2002, ont étudié la CFLD chez cent soixante-dix-sept patients 

suivis sur dix ans par tranche d’âge à 5 ans et 10 ans. Ils définissaient la maladie 

hépatique selon les mêmes critères que ceux de notre étude. Ils décrivaient de 

nombreuses anomalies biologiques transitoires durant les cinq premières années 

sans que celles-ci évoluent vers une maladie hépatique. (9) 

Williams SM et al., en 2002, ont étudié les résultats des échographies hépatiques 

systématiques de cent soixante-huit patients sur une période de 9 ans. Cela 

représentait sept cent vingt-cinq échographies. Au dernier suivi, soixante patients 

(35,7%) avaient eu une anomalie échographique et trente-neuf patients (23%) 

avaient une anomalie échographique persistante. Sept patients (4%) avaient une 

cirrhose échographique à la fin de leur étude. (27) 

Contrairement aux recommandations, dans notre étude l’échographie annuelle 

systématique pour le suivi hépatique dans la mucoviscidose semble apporter peu de 

valeur ajoutée dans le diagnostic et la prise en charge de la maladie hépatique 

associée à la mucoviscidose.  

Elle suggère qu’une échographie hépatique ciblée notamment sur des signes clinico-

biologiques persistants semble plus pertinente.  

L’utilisation de score biologique ou bio-marqueur pourrait avoir un intérêt dans le 

suivi hépatique. 

S’agissant d’une étude mono centrique, rétrospective sur une petite cohorte 

pédiatrique, une étude de plus grande ampleur prospective comparative semble 

nécessaire pour valider nos résultats. 

Une étude de plus grande ampleur pourrait permettre de rechercher une population 

plus à risque de maladie hépatique ou nécessitant une surveillance particulière 

(grade de mutation, apparition d’anomalie « capsulaire » à l’échographie, score de 

APRI élevé…..) 
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5. CONCLUSION :  

Les sociétés savantes recommandent une échographie annuelle systématique pour 

le suivi hépatique dans la mucoviscidose.  

Devant l’absence d’étude de haut grade depuis la mise en place de la prise en 

charge précoce et harmonisée dans les centres de compétences pour la 

mucoviscidose, nous nous sommes intéressés à la pertinence d’une échographie 

systématique dans le suivi annuel pour le dépistage de la maladie hépatique 

associée à la mucoviscidose.  

Notre étude rétrospective, sur la population pédiatrique dont le suivi moyen est de 9 

ans, suggère la non pertinence d’un suivi annuel systématique et oriente vers un 

suivi ciblé sur la présence d’anomalie clinique ou biologique persistante. 

Une étude prospective comparative de plus grande ampleur semble nécessaire pour 

valider nos résultats. 

Les auteurs ne déclarent aucun conflit d’intérêt. 
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