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H Key points
Pediatric liver transplantation

Liver transplantations (LT) performed in children aged younger
than 16 years account for 6 to 8% of the total number of LT
performed yearly in France.

Indications for pediatric LT are mainly chronic cholestatic
diseases of neonatal onset that lead to biliary cirrhosis; the
most common is biliary atresia.

Because most children are very young at transplantation
(median age of 2 years), LT is performed in most cases with
left lateral segments from a deceased donor or a related
living donor. This increases the rate of postoperative vascular
and biliary complications, compared with whole-liver transplan-
tation.

The principal early cause of death is sepsis.

Some specific post-LT complications occur more frequently in
young children than adolescents or adults: FBV-related post-
transplantation lymphoproliferative disease and food allergies in
young recipients treated with tacrolimus and acquired renal cystic
disease, associated with renal dysfunction, mostly in children
treated with cyclosporine.

Despite the high rate of early post-LT complications, 10-year
survival exceeds 70 to 80% and health-related quality of life is
close to normal. Only about 10% of children will require a late
retransplantation, mainly for chronic liver graft rejection, which
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B Points essentiels

Le nombre de transplantations hépatiques (TH) réalisées chez
I’enfant gé de moins de 16 ans représente environ 6 a 8 % du
nombre total de TH réalisées chaque année en France.

Les indications sont caractérisées par la forte prédominance des
maladies cholestatiques chroniques le plus souvent de début
néonatal évoluant vers la cirrhose biliaire, et notamment I'atrésie
des voies biliaires.

Du fait du jeune dge des enfants (médiane de 2 ans) la greffe est
réalisée dans la majorité des cas, avec le lobe gauche du foie
d’un donneur en mort encéphalique ou de I'un des 2 parents,
exposant a un risque plus important de complications vasculaires et
biliaires qu'apres greffe d'un foie entier.

Les complications infectieuses bactériennes sont la principale
cause de mortalité précoce des enfants.

Certaines complications spécifiques sont plus fréquentes chez les
jeunes enfants greffés du foie que chez I'adolescent ou I’adulte :
le syndrome lymphoprolifératif-Epstein-Barr virus (EBV) induit et
I'allergie alimentaire chez les jeunes enfants traités par le
tacrolimus ; le développement de kystes rénaux associés a une
diminution de la clairance rénale essentiellement chez les enfants
traités par la ciclosporine.

Malgré la fréquence des complications précoces, la TH chez
I'enfant offre un espoir de survie a 10 ans de 70 a 80 % et
une qualité de vie relativement satisfaisants. Seuls 10 % des
enfants nécessitent une retransplantation tardive, Ia principale cause
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most often results from poor or non-adherence to immunosuppres-
sants, especially during adolescence.

le nombre de transplantations hépatiques (TH) réalisées
chez I'enfant agé de moins de 16 ans représente environ 6 a
8 % du nombre total de TH réalisées chaque année en France,
soit en moyenne 65 greffes par an (nombre relativement
constant depuis 10 ans) [1]. Les spécificités de la transplanta-
tion hépatique chez I'enfant tiennent essentiellement aux
indications, au jeune age des enfants, a |'utilisation majoritaire
de greffons segmentaires exposant a un risque accru de
complications vasculaires et biliaires, et a certaines complica-
tions de I'immunosuppression plus fréquentes chez I'enfant :
syndrome lymphoprolifératif Epstein-Barr virus (EBV)-induit,
allergie alimentaire et développement de kystes rénaux.

Indications de la transplantation hépatique
chez I’enfant

Les indications de la transplantation hépatique chez I'enfant
sont caractérisées par la forte prédominance des maladies
cholestatiques chroniques le plus souvent de début néonatal
évoluant vers la cirrhose biliaire, par la nécessité d’une TH le
plus souvent avant I'age de 5 ans (4ge médian de 2 ans et age
moyen de 4 ans) et enfin par la tres faible proportion de
maladies exposant a un risque de récidive sur le greffon [1].
Elles peuvent étre classées en 3 groupes principaux (figure 1) :
les maladies cholestatiques chroniques (dont I'atrésie des voies
biliaires), les hépatites fulminantes et les maladies héréditaires
du métabolisme [2].

Maladies cholestatiques chroniques

La principale indication de TH chez I'enfant, notamment chez le
jeune enfant de moins de 2 ans, est |'atrésie des voies biliaires
(AVB) qui représente a elle seule plus de 50 % des indications.
Les cholestases fibrogénes familiales, la cirrhose biliaire se-
condaire a un déficit en alpha-1-antitrypsine, le syndrome
d’Alagille (ou paucité des voies biliaires intrahépatique syn-
dromique) et la cholangite sclérosante constituent également
des indications de TH soit en raison de complications liées a la
cirrhose biliaire secondaire, soit en raison des conséquences
invalidantes de la cholestase dans le cas du syndrome d’Alagille
(prurit, retard de croissance, fractures osseuses).

Hépatites fulminantes

Lorsqu’elle est identifiée, la cause est d’origine virale le plus
souvent (virus A essentiellement chez le grand enfant, virus B ou
virus herpés hominis type 6 chez le nourrisson), auto-immune ou
plus rarement toxique. Cependant, la cause reste fréquemment
indéterminée (40 a 75 % des cas selon les études).

étant le rejet chronique du greffon, favorisée dans la majorité des cas
par une mauvaise ou non-observance du traitement immuno-
suppresseur, plus particulierement a I'adolescence.

Maladies héréditaires du métabolisme

Deux groupes de maladies peuvent conduire a une TH :

- les maladies responsables d’'une atteinte grave du foie (par
insuffisance hépatique aigué, cirrhose, ou hépatocarcinome)
telles que la maladie de Wilson, la tyrosinémie héréditaire, les
anomalies de la chaine respiratoire mitochondriale, les
glycogénoses de type I, Ill ou IV ;

- les maladies dont le déficit enzymatique hépatique expose a
des complications extrahépatiques graves : neurologiques
(maladie de Crigler-Najjar, déficit des enzymes du cycle de
l'urée), rénales (oxalose de type 1), cardiovasculaires
(hypercholestérolémie familiale).

Indications diverses

Une TH peut étre nécessaire pour une tumeur du foie dont
I'exérese complete est impossible autrement, soit bénigne
mais exposant a un risque de dégénérescence secondaire
(adénomes), soit maligne strictement limitée au foie (notam-
ment I'hépatoblastome, tumeur la plus fréquente chez I'en-
fant). La cirrhose secondaire a une hépatite chronique C et une
hépatite auto-immune, le syndrome de Budd-Chiari, la fibrose
hépatique congénitale représentent des indications exception-
nelles de transplantation hépatique chez I'enfant.

Aspects techniques de la transplantation
hépatique spécifiques a I’enfant

Le choix du greffon hépatique dépend essentiellement de I'age
et du poids du receveur et du donneur.

Choix du greffon

Compatibilité ABO

L'identité ABO est la regle en transplantation hépatique élec-
tive. La compatibilité ABO non identique est uniquement auto-
risée pour les urgences. Néanmoins, les résultats de la greffe
hépatique réalisée en situation d’incompatibilité de groupe
sanguin donneur-receveur apparaissent satisfaisants lorsque
le receveur est 4gé de moins de 1 an et que le taux d’anticorps
préformés est faible [3]. Une greffe en situation d’incompati-
bilité peut étre envisagée en cas d’extréme urgence chez le
nourrisson (hépatite fulminante notamment).

Age du donneur

Il n’y a pas de limite d’age du donneur en deca et au-dela de
laquelle la greffe nest pas réalisable. Cependant, I'utilisation
de greffons de donneurs agés de moins de 1 an (ou de
poids < 10 kg) expose a un risque accru de thrombose
artérielle et de perte du greffon [4]. Une diminution de la
survie est également rapportée pour les greffons de donneurs
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Autres cholestases chroniques :

- Cholestase fibrogéene familiale (8 %)

- Déficit en alpha-1-antitrypsine (4,5 %)
- Syndrome d’Alagille (6 %)

- Cholangite sclérosante (3,5 %)

(tumeurs 2,5 %)

FIGURE 1

Principales indications de
transplantation hépatique
chez I'enfant a I'Hopital
Bicétre

Atrésie
des voies biliaires

agés de plus de 50 ans quel que soit 'age du receveur [5]. L'age
moyen des donneurs de foie en France est actuellement de
50 ans. Cependant, les regles de répartition des greffons
attribuent en priorité les greffons de donneurs de moins de
30 ans aux receveurs de moins de 18 ans [1].

Volume du greffon

La greffe du foie entier est la technique la plus simple mais
nécessite une adéquation de taille entre greffon et receveur et
ne représente que 15 a 20 % du nombre total de greffes
hépatiques pédiatriques réalisées en France depuis 2000. La
relative rareté des prélevements d’organes chez I'enfant et
surtout la pénurie globale de greffons hépatiques ont conduit
au développement de techniques chirurgicales particulieres
pour accroitre les possibilités de greffe des enfants mais
également des adultes et limiter les décés en liste d’attente.
La réduction du foie au lobe gauche, apres lobectomie droite
permet d’atteindre des disparités de poids donneur/receveur
de 4 310 [6]. La technique de bipartition hépatique (« greffon
partagé » ou split) permet de créer 2 greffons a partir d'un foie
d’adulte : le foie ou le lobe droit pour un receveur adulte et le
foie ou le plus souvent le lobe gauche pour un jeune enfant [7].
Enfin, le prélevement du lobe gauche du foie peut étre réalisé
chez I'un des 2 parents (donneur vivant) [8]. Ce mode de
prélevement représente la source principale sinon exclusive, de
greffons dans les pays d’Extréme-Orient, notamment au Japon
[9]. Dans les pays occidentaux, la pénurie de greffons de
donneurs en mort encéphalique a I'origine d’une augmentation
de la mortalité en liste d'attente des plus jeunes enfants, a été
la justification principale du développement de cette technique.
Ce mode de prélevement permet en outre de programmer
I'intervention chez un enfant encore en bonne condition
générale avec un greffon de trés bonne qualité et une breve
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ischémie froide mais n’est pas toujours réalisable sur le plan
technique (incompatibilité de groupe sanguin, disparité de
poids donneur/receveur > 8, particularités anatomiques, fac-
teurs de risque de morbidité postopératoire chez le
donneur. . .). Le risque de déces du donneur apres lobectomie
gauche est estimé a moins de 0,5 % et la morbidité est évaluée
entre 30 et 40 % selon les séries [10]. Le préléevement du lobe
gauche par laparoscopie permet de réduire la morbidité [11].
En France, le pourcentage de TH réalisées chez I'enfant a partir
d’un donneur parental a augmenté de 14,5 % a 19 %, alors que
la durée médiane d’attente a augmenté de 3,6 a 5 mois, entre
les périodes 1999-2002 et 2003-2007 respectivement [1].
Depuis 2006, la nouvelle regle d'attribution des greffons aux
receveurs pédiatriques, basée sur I'obligation de partage (hors
urgences) des greffons de donneurs de moins de 30 ans entre
un enfant et un adulte a réduit le recours au don parental.
Néanmoins, persistent des situations d’urgence, pour les-
quelles 'acces a un greffon adéquat pour un jeune enfant
est difficile dans un laps de temps réduit, en particulier pour les
enfants de groupe 0 (donneur universel) et de groupe B (rare
en France).

Greffe hépatique

Les difficultés chirurgicales propres aux jeunes enfants sont
liées essentiellement au petit volume de I'abdomen, au petit
diametre des vaisseaux, a la difficulté parfois de positionner
correctement les vaisseaux du greffon face a ceux du receveur,
et également dans certains cas aux anomalies anatomiques
(notamment le syndrome de polysplénie, situs inversus
abdominal et hypoplasie de la veine porte rencontrés chez
les enfants greffés pour une atrésie des voies biliaires).

La greffe est réalisée en position orthotopique aprés ablation du
foie malade. La phase d’hépatectomie totale est souvent difficile
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et hémorragique notamment en cas d’antécédents de chirurgie
hépatobiliaire (dans le cas de I'AVB). Dans le cas particulier de la
greffe d’un lobe gauche, situation la plus fréquente, I'implanta-
tion de la veine sus-hépatique gauche du greffon est réalisée sur
un orifice triangulaire obtenu par réunion des ostia des 3 veines
du receveur [12]. La branche portale gauche du greffon lobaire
gauche peut étre anastomosée directement a la bifurcation ou au
tronc de la veine porte du receveur si elle a un diametre suffisant,
et en cas d’hypoplasie marquée du tronc porte au confluent
splénomésentérique. L'anastomose artérielle est faite directe-
ment sur |'axe artériel du receveur ou sur I'aorte sous-rénale avec
un greffon artériel du donneur interposé. L'anastomose biliaire
est dans la majorité des cas réalisée sur une anse jéjunale en Y
soit préexistante (antécédent d’hépatoporto-entérostomie) soit
nouvellement créée. La fermeture cutanée avec interposition
d’une plaque de silicone ou résorbable sur la paroi musculaire,
qui est fermée secondairement, permet d'éviter de comprimer
les greffons trop gros pour I'enfant.

La greffe auxiliaire peut étre envisagée pour certaines maladies
héréditaires du métabolisme a foie sain [13]. D'un point de vue
technique, le lobe droit du receveur est préservé et un greffon
gauche est implanté en position orthotopique pour corriger le
déficit enzymatique. Cette technique permet de prévenir du
risque d’insuffisance hépatique lié a une dysfonction aigué ou
chronique du greffon.

TABLEAU |

Complications de la transplantation
hépatique chez I’enfant

Complications « chirurgicales » postopératoires

Le jeune age des receveurs, la fréquence de I'AVB comme
indication a la greffe et l'utilisation fréquente de greffons
partagés ou de greffons d’un donneur parental expliquent la
fréquence des complications vasculaires et biliaires dans les
suites de la greffe hépatique [8,14-16]. Deux complications
sont plus particuliéerement a redouter en période postopératoire
immeédiate : la dysfonction primaire du greffon et les complica-
tions vasculaires. Les complications biliaires, souvent retardées,
dominent ensuite.

Le tableau I résume les données de quelques publications
récentes issues d'études rétrospectives pour la plupart mono-
centriques, a I'exception de celle de Diamond et al. rapportant
I'expérience des 44 centres nord-américains « Studies of
pediatric liver transplantation » [15].

Dysfonction primaire du greffon

Sa fréquence est de l'ordre de 3 % apres greffe d'un foie de
donneur en mort encéphalique [8,14-16]. Elle est exception-
nelle lorsque le prélevement du greffon est réalisé chez I'un des
2 parents en raison notamment de la plus courte durée de
I'ischémie froide du greffon [8,9,17].

Complications chirurgicales rapportées chez I’enfant aprés greffe hépatique

Références Année nTH TAH (%)
Bourdeaux et al. 8] 2007
Total 235 7,6
THDV 100 1
Kim et al. [16] 2005
Total 170
THDV 51
Fouquet et al. [14]" 2005
280 17
Diamond et al. [15]" 2007
Total 2192 7,6
THDV 360 6,7
Ueda et al. [9]""" 2006
600 33
Heaton et al. [17]""" 2008 v
50 6

CVP (%) Sténose Complications Complications
VSH (%) biliaires (%) digestives (%)
9,4 1,7 21,7 Non précisé
13 0 30
1,8 Non précisé 7 3,5
2 4
11 Non précisé 20 13
5,5 Non précisé 12 9,8
7,5 17,5 11,1
7,5 3,7 14,5 5,7
4 Non précisé 14 6

Lorsqu'ils sont disponibles, les résultats spécifiques de la greffe & partir d'un donneur apparenté (donneur vivant) sont indiqués.
[CVP : complications sur la veine porte (thromboses ou sténoses) ; n TH : nombre de dossiers de transplantations revus pour I'étude ; TAH : thromboses de I'artére hépatique ;
THDV : transplantation hépatique de donneur vivant (lobe gauche) ; Sténose VSH : sténose de I'anastomose veineuse sus-hépatique].

“Enfants greffés pour atrésie des voies biliaires uniquement.
"Complications au cours du premier mois post-TH uniquement.
Greffes hépatiques de donneur vivant uniquement.
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FIGURE 2

Risque de thrombose
artérielle hépatique selon
les poids du receveur et du
donneur

610 transplantations hépatiques
réalisées chez 527 enfants de
janvier 1988 & décembre 2007 par

Complications vasculaires

La fréquence de la thrombose de I'artéere hépatique aprés TH
chez I'enfant est de 3 % a 17 % selon les publications [8,9,14—
17]. Dans notre expérience personnelle, elle est plus fréquente
lorsque la somme des poids du donneur et du receveur
est < 20 kq (figure 2). Les conséquences sont soit une nécrose
massive du foie imposant une retransplantation hépatique en
extréme urgence, soit une cholangiopathie ischémique pou-
vant faire poser l'indication d'une retransplantation a court ou
moyen terme en raison de complications infectieuses (cholan-
gites bactériennes itératives) et du développement d’une
cirrhose biliaire.

La fréquence des complications portales varie de 2 a 11 % selon
les séries [8,9,14-17]. La thrombose de la veine porte s'ob-
serve plus particulierement chez I'enfant greffé pour une AVB
qui a souvent une hypoplasie de la veine porte. En I'absence de
thrombose artérielle associée, elle est rarement a I'origine
d’une insuffisance hépatique aigué, mais expose secondaire-
ment aux complications de I'hypertension portale.

La sténose de I'anastomose veineuse sus-hépatique est une
complication rare (2 @ 4 % des cas) qui concerne essentielle-
ment les enfants ayant recu un lobe gauche avec anastomose
directe de I'ostium veineux sus-hépatique du greffon sur la
veine cave inférieure du receveur [12]. Cette complication peut
étre a I'origine d'une dysfonction aigué précoce du greffon ou le
plus souvent d’une ascite réfractaire se révélant parfois dans
des délais de plusieurs années apres la greffe (syndrome de
Budd-Chiari).

Complications biliaires

Elles sont observées dans 15 a 30 % des cas de TH chez I'enfant,
plus particulierement en cas de greffon de type « partagé »
(notamment en cas de donneur parental) et en cas de throm-
bose de I'artére hépatique [8,9,14-18]. Il s"agit le plus souvent
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I'équipe de I'hopital Bicétre.

de fistules biliaires, de sténoses des voies biliaires intra-
hépatiques ou de I'anastomose biliodigestive, vraisemblable-
ment d’origine postischémique. En I'absence de thrombose de
I'artere hépatique, elles peuvent étre attribuées a la privation
de la vascularisation artérielle antégrade assurée par le réseau
du pédicule hépatique, et a sa compensation aléatoire par des
branches rétrogrades issues des branches segmentaires de
I'artére hépatique.

Complications digestives

Elles sont notées dans 3 a 10 % des cas de TH pédiatriques. Elles
sont dominées par les perforations digestives qui s'observent
plus particulierement chez les enfants greffés pour une AVB, en
raison de I'antécédent de chirurgie hépatobiliaire [14].

Principales complications non chirurgicales

Rejet du greffon

L'immunosuppression primaire classique associe, selon les
équipes, la ciclosporine (Néoral®), les corticoides et le
mycophénolate mofétil (Cellcept®) ou le tacrolimus (Prograf®)
et les corticoides. La fréquence du rejet aigu au cours de la
premiere année post-greffe varie de 50 % sous ciclosporine a
40 % sous tacrolimus [19]. La tendance actuelle est a I'arrét
précoce des corticoides en postopératoire (3 mois a 6 mois)
voire a leur éviction des schémas d’'immunosuppression
primaire [20]. Un traitement d’induction par les anticorps
monoclonaux antirécepteur de l'interleukine 2 peut permettre
d’éviter la corticothérapie et ainsi éviter ses effets secondaires
en termes notamment d’ostéoporose et de retard de croissance
[21] Le taux global de rejet chronique du greffon conduisant a
une retransplantation hépatique est inférieur a 5 % dans la
majorité des séries [8,9,14-17]. En revanche, un certain
nombre d’enfants développe de facon insidieuse des lésions
histologiques d'hépatite chronique fibrosante pouvant corres-
pondre a une forme particuliere de rejet chronique du greffon

la Presse.
Medicale

1303



1304

D Debray, O Bernard, F Gauthier

[22,23]. Dans notre expérience, |'étude histologique du greffon
a 10 ans post-TH réalisée chez plus de 200 patients a révélé
I'existence de signes histologiques compatibles avec un rejet
chronique débutant chez 30 % d’entre eux. L'inobservance du
traitement immunosuppresseur a I'adolescence représente la
principale cause (75 % des cas dans notre série) de perte du
greffon au-dela de 10 ans post-transplantation.

Complications infectieuses

Les complications infectieuses représentent la premiere cause
de mortalité de ces enfants [8,9,14-17]. Il s'agit avant tout
d’infections bactériennes, d’origine abdominale (favorisées par
les complications biliaires, vasculaires et digestives précitées),
pulmonaire ou iatrogene (cathéters). Il peut s'agir également
d’infections virales. Parmi celles-ci, la primo-infection a EBV est
trés fréquente (> 60 % des cas), le jeune enfant le plus souvent
séronégatif avant la greffe recevant le greffon d’un donneur
plus agé séropositif, I'exposant a un risque élevé de syndrome
lymphoprolifératif (SLP). La fréquence du SLP EBV-induit varie
de 4 % a 11 % selon les études [24]. Le risque de SLP, plus
important en cas de primo-infection qu’en cas de réactivation,
apparait plus important sous immunosuppression par le tacro-
limus que par la ciclosporine. Le pronostic dépend de la date de
survenue du SLP par rapport a la greffe, de la précocité du
diagnostic et de la clonalité de la prolifération lymphoide B.
L'arrét ou la réduction importante de l'immunosuppression
permet souvent la régression des SLP précoces au stade d’hy-
perplasie lymphoide polyclonale. Des résultats encourageants
dans les formes plus séveres ont été obtenus avec I'emploi
d’anticorps monoclonaux anti-CD20 [25,26]. La chimiothérapie
est indiquée dans les cas de lymphomes non-hodgkiniens et
lymphome de Burkitt dont la prévalence globale est de 1,5 %
dans I'expérience de I'équipe de I'hopital Bicétre.

Allergie alimentaire

La survenue d’une allergie alimentaire apres transplantation
hépatique se manifestant par un cedeme des levres ou un
cedeme de Quincke est une complication grave pouvant mettre
en jeu le pronostic vital (1 décés et 1 enfant conservant des
séquelles neurologiques graves dans la série de I'hépital Bicé-
tre). Cette complication est observée chez environ 15 a 20 %
des jeunes enfants (d4gés de moins de 6 ans) traités par le
tacrolimus versus 1,5 % chez ceux traités par la ciclosporine
[27]. Les mécanismes physiopathologiques de tels événements
restent indéterminés.

Insuffisance rénale chronique

Sur une série de 69 patients évalués a plus de 2 ans de la TH
(recul médian de 9 ans), l'incidence cumulée d'insuffisance
rénale chronique (définie par une clairance a I'inuline < 60 mL/
mn/1,73 m?) est de 25 % [28]. Dans notre expérience per-
sonnelle, pres de 40 % ont a 10 ans de la TH une diminution de
la clairance plasmatique a I'ethylenediaminetetracetic acid

(EDTA) entre 50 et 80 mL/min/1,73 m? et 7 % des patients,
une clairance < 50 mL/min/1,73 m?. Les raisons en sont
multiples, mais dominées par les perturbations circulatoires
périopératoires et le traitement au long cours par les
anticalcineurines (ciclosporine ou tacrolimus). Des kystes
rénaux souvent multiples et bilatéraux (figure 3), associés a
une diminution de la clairance rénale ont été découverts
fortuitement a I'examen tomodensitométrique des reins chez
prés de 30 % des 108 enfants explorés a 10 ans de la greffe
[29]. Les indications de transplantation rénale secondaire res-
tent encore exceptionnelles chez les adolescents (< 1 %).

La prévention de I'insuffisance rénale chronique repose avant
tout sur la réduction des doses d’anticalcineurines sous couvert
éventuellement de I'adjonction d’un autre immunosuppresseur
non néphrotoxique (mycophénolate mofétil) [30]. Le sirolimus
(Rapamune®) n’est pas encore couramment utilisé chez I'en-
fant apres TH.

FIGURE 3

Kystes rénaux acquis post-transplantation hépatique
Tomodensitométrie rénale avant et aprés injection de produit de contraste,
réalisée 10 ans apres transplantation hépatique.

A. Avant injection.

Lésion hyperdense dans le rein gauche, et hypodense dans le rein droit avant
injection.

B. Apres injection.

Absence de réhaussement des |ésions aprés injection.
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Transplantation hépatique chez I’enfant

Survie et qualité de vie post-
transplantation

Malgré la fréquence des complications, la TH chez I'enfant offre
un espoir de survie a long terme et une qualité de vie proche de
la normale.

Survie des patients

La plupart des équipes rapportent un taux de survie actuarielle
de 80 % a 90 % a un an et de 70 a 80 % a 5 et 10 ans [2].
L'analyse des résultats en fonction du type de greffons montre
que la probabilité de survie des enfants a 1 an et 5 ans aprés TH
d’un lobe gauche obtenu par bipartition (split) ou d’un lobe
gauche de donneur parental est comparable a celle apres greffe
d’un foie entier. Seule la TH d’un foie réduit est associée a une
diminution significative de la survie [9,15]. La figure 4 montre la
survie actuarielle des 527 enfants transplantés hépatiques et
suivis par notre équipe de janvier 1988 a décembre 2007. La
majorité des décés est survenue dans les 3 premiers mois apres
la transplantation. La dysfonction primaire ou secondaire (apres
thrombose de I'artére hépatique) du greffon et les complica-
tions infectieuses représentent les premieres causes de déces
précoces.

Survie des greffons

Le taux de survie actuarielle des greffons varie de 60 a 75 % a
1anetde 50370 % a 10 ans selon les séries (figure 4). Seule
la TH d’un greffon partagé ou réduit et non la TH d’un lobe
gauche de donneur parental est associée a un risque signifi-
cativement plus important de perte du greffon que la TH d'un
foie entier [8,15]. Les 3 principales circonstances amenant a
une retransplantation précoce sont : la dysfonction secondaire
du greffon aprés thrombose vasculaire (> 40 % des cas), la

TRANSPLANTATION HEPATIQUE

dysfonction primaire du greffon et les complications biliaires
postischémiques.

Seuls 10 % des enfants nécessitent une retransplantation
tardive. La principale indication est le rejet chronique du greffon
(60 % des causes de perte du greffon au-dela de 10 ans post-
TH), favorisée par une mauvaise ou non-observance du traite-
ment immunosuppresseur.

Qualité de vie apreés transplantation hépatique

Les principales études réalisées chez I'enfant révelent une
qualité de vie satisfaisante [31]. Peu d’études ont été réalisées
chez I'adolescent ou I'adulte jeune aprés transplantation hépa-
tique dans I'enfance. La plupart des patients vivent, a des
degrés variables, des difficultés psycho-sociales en rapport
avec la TH[32]. Sur 116 patients (4ge moyen de 21 ans) greffés
du foie dans I'enfance a I'hopital Bicétre, 81 % ont répondu étre
satisfaits ou tres satisfaits de leur état de santé actuel, et 75 %
de leur qualité de vie. Cependant, un grand nombre (53 %) de
sujets ont dit étre parfois ou souvent angoissés par leur état de
santé. Leur niveau d’études était significativement plus faible
que celui de la population francaise de référence du méme age
[33]. En ce qui concerne I'auto-évaluation de ces jeunes sur leur
observance médicamenteuse, seuls 55 % ont déclaré prendre
leurs médicaments « trés sérieusement » [32]. La fréquence de
la mauvaise observance du traitement immunosuppresseur,
notamment au cours de |'adolescence, a été bien soulignée
dans la littérature [33].

Conclusion

L'ensemble de ces résultats indique que la TH est un traitement
efficace pour un tres grand nombre de maladies |étales ou
invalidantes du foie de I'enfant donnant un espoir de survie de

Survie actuarielle
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plus de 70 % a 10 ans. La mise au point de nouveaux protocoles  celui de I'inobservance thérapeutique a I'adolescence respon-
d’immunosuppression devrait permettre de réduire I'incidence  sable de dysfonctions tardives du greffon.

du rejet chronique et les effets secondaires a long terme des

anticalcineurines, notamment rénaux. Le probleme majeur est Conflits d’intéréts : aucun
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