
21ème journée de gastro-entérologie de l’hôpital Cochin

Les risques d’hépatopathie chez les 
patients atteints de mucoviscidose

Charlotte Mouliade 

Cheffe de Clinique

Service d’hépatologie

Charlotte.mouliade@aphp.fr

17/05/2025

mailto:Charlotte.mouliade@aphp.fr


La mucoviscidose

● Autosomique récessive 

● Repliement incorrect de CFTR 

● Déséquilibre eau/électrolytes à la 

surface des cellules épithéliales 

Mall MA, et al. Nat Rev Dis Primers. 2024;10(1):53.



Atteintes hépatiques en lien avec la mucoviscidose

● CFTR est exprimée par les cholangiocytes

● 20-40% des patients atteints de mucoviscidose

● Jeunes adultes

● 5-10% peuvent progresser vers une hypertension portale ou une

cirrhose décompensée

Dana J, et al. J Hepatol. 2022;76(2):420-434. 



Cirrhose 

● Cirrhose biliaire focale

● Cirrhose biliaire multilobulaire

Non-spécifiques

● Stéatose (dénutrition, sepsis, inflammation…)

● Lithiase biliaire ou vésicule atrophique 
● Ictère néonatal

● Cholangite sclérosante

Hypertension portale non 

cirrhotique

Scott J et al. Aliment Pharmacol Ther 2022 / Dana J et al. J Hepatol 2022

● Maladie vasculaire du foie (MVPS)

Atteintes hépatiques en lien avec la mucoviscidose



Sévérité / mortalité associées à l’atteinte hépatique

La sévérité de l’atteinte 

hépatique associée à la 

mucoviscidose dépend 

surtout de la présence 

d’une hypertension 

portale

La mortalité est due essentiellement 

aux complications extra-hépatiques et 

majoritairement pulmonaires

MAIS

ET
L’atteinte hépatique est un facteur 

indépendant associé à la mortalité



Dépistage

● Biologie hépatique + examen clinique annuel 

● Echographie hépato-biliaire / 2 ans 

● Ne pas hésiter à réaliser une bili-IRM devant toute cholestase, 

douleurs évocatrices de migration 

Sellers ZM, et al. Hepatology. 2024;79(5):1220-38.



Prise en charge en 2025 

● AUDC : non recommandé

● Prise en charge “classique” de l’hypertension portale / cirrhose 

● Transplantation hépatique ou double greffe 



La révolution thérapeutique dans le 

traitement de la mucoviscidose

Depuis 2012 : molécules capables de modifier la structure 3D de la protéine CFTR : 

modulateurs de CFTR 
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Les modulateurs de CFTR

La triple combinaison Elexacaftor-Tezacaftor-Ivacaftor aide à améliorer la structure et donc la fonction du canal  

Mall MA, et al. Nat Rev Dis Primers. 2024;10(1):53.



● L’impact des modulateurs de CFTR est prouvé sur les complications pulmonaires

● Aucune donnée concernant leur impact sur la progression de l’atteinte hépatique

→ Les recommandations actuelles ne se prononcent ni en faveur ni en défaveur

Sellers ZM, et al. Hepatology. 2024;79(5):1220-38.

Les modulateurs de CFTR et la maladie

hépatique en lien avec la mucoviscidose





Objectif 

Évaluer l’incidence de la progression de l’atteinte hépatique liée à la 

mucoviscidose avant et après l’introduction du traitement par Elexacaftor-

Tezacaftor-Ivacaftor en France



Patients

Étude de cohorte longitudinale 

rétrospective française
Données du PMSI

2014 2023

Patients avec mucoviscidose (≥ 12 ans)

INCLUSION



Méthode



Critères de jugement 

Critère de jugement principal : progression de la maladie hépatique 

- Cirrhose décompensée

(ascite, encéphalopathie hépatique ou ictère non obstructif)

- Hémorragie due à l’hypertension portale

- Cancer primitif du foie

Critère de jugement secondaire : mortalité toutes causes confondues



Incidence cumulée pour la progression de l’atteinte hépatique 

liée à la mucoviscidose 



Rapports d’incidence ajustés pour la progression 

de l’atteinte hépatique liée à la mucoviscidose



Conclusion

• Atteintes hépatiques en lien avec la mucoviscidose : HTP non cirrhotique, 

cirrhose biliaire, maladie lithiasique

• L’atteinte hépatique est un facteur indépendant associé à la mortalité : à 

rechercher 

• La révolution des modulateurs de CFTR s’étend aux atteintes hépatiques

• Le traitement par Elexacaftor-Tezacaftor-Ivacaftor : réduction de plus de 

60% du risque de progression de l’atteinte hépatique liée à la 

mucoviscidose


