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Objectifs pédagogiques

Quand penser à la cholangite à IgG4? 
Comment faire le diagnostic différentiel avec CSP et CCA? 
Quels sont les critères diagnostiques de la cholangite à IgG4? 
Quel traitement proposer? 
Quel pronostic? 



Cholangite à IgG4 (IgG4 related sclerosing cholangitis; IgG4-SC) 

Entité récente 

Maladie sclérosante à IgG4 (IgG4-Related disease; IgG4-RD) : atteinte multiorgane

Maladie bénigne mais fibrose Æ insuffisance  d’organes



Gl Lacrymale  33% 

Parotide  27%  

Gl sous maxillaires 52% 

ORL 18%  

Orbite  9%  

Poumons  12% 

ADP  26% 
Pancréas  41%  

Reins  13%  
Foie 4% 

Voies biliaires  19%  

Aorte 9%  

Fibrose 
retropéritonéale
13%   



Approche multidisciplinaire +++
Clé = y penser !!

Difficulté diagnostique = similitude avec CSP et CCA 
IgG4 sérique +++
Traitement et pronostic #  CSP et CCA 
Corticosensible # CSP 



Maladie à IgG4

ASIE ++++
EUROPE / AMERIQUE



IgG4-related scelrosing cholangitis.T.Kamisawa, M.Kim. Springer. 2019

IgG4-SC Epidémiologie 



Sex ratio 4.8: 1
Age médian 66 ans 
« blue collar » disease (industrie, solvants , 
huiles ...)

IgG4-related scelrosing cholangitis.T.Kamisawa, M.Kim. Springer. 2019



87% associée à pancréatite autoimmune

90% autre atteinte IgG4 RD

64% limitée à la portion 
intrapancréatique de la VBP





Aucun symptôme spécifique 

35%

13% 11%
10%

Tanaka.Clin Gastroenterol Hepatol (2017), 15(6):920-926

Ictère fluctuant ++++



Diagnostic = éliminer les principaux diagnostics différentiels 

Cholangite sclérosante primitive (PSC)
Cholangiocarcinome (CCA) 

Démarche en fonction du type de IgG4-SC



IgG4-SC PSC CCA

Sexe Homme Homme Homme

Age 6° décade 3°-4° décade 7° décade

symptômes Ictère +++
Fluctuant parfois 
AEG 
Asymptomatique 28%

Anomalies BH 47%
Ictère 13%
Doul abdo 29%
Prurit  7%

Ictère 
Doul abdo
AEG 

Autres organes Pancréas ++ 
Atteinte IgG4-RD
MICI <10%

MICI 60-80% 
(Ouest)

Métastases





FNA Æ Eliminer cancer
Infiltrat lymphoplasmocytaire

FNB Æ critères diagnostiques : 

-Cellules IgG4+ >10 / HPF 
-Ratio  IgG4+/IgG+ > 40% 

PAI associée 



Eus endocanalaire (IDUS)  
CPRE : brossage/biopsie 



Echoendoscopie endocanalaire
IDUS 









Diagnostic non invasif possible? 



J Gastroenterol 2017; 52: 483–493



Rôle des IgG4 sériques 

IgG4-related scelrosing cholangitis.T.Kamisawa, M.Kim. Springer. 2019



IgG4 sérique > 1,4g/l  dans 15% des PSC 



Rapport IgG4/IgG1 
Si IgG4 1,4-2,8g/l
cut off 0,24 
se 86% 
sp 95% 



Proposition Algorithme en fonction IgG4 et ratio IgG4/IgG1



IgG4+ BCR clones  qPCR IgG4 RNA molecules

Nouvelles techniques 



Critères diagnostiques HISORt adaptés  à  l’IgG4-SC



IgG4-related scelrosing cholangitis.T.Kamisawa, M.Kim. Springer. 2019





Pancreatology. 2017 Jan - Feb;17(1):1-6.

Algorithme IgG4- AIP 



Algorithme IgG4-SC 

T.Kamisawa, M.Kim. IgG4-related scelrosing cholangitis. Springer. 2019



Mortalité IgG4-SC de toutes causes Mortalité IgG4-SC hépatobiliaire

Tanaka.Clin Gastroenterol Hepatol (2017), 15(6):920-926

Cohorte japonaise IgG4-SC  
Taux de rechute 19%  



CAS CLINIQUES 


