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RESUME

Introduction

Le dosage de la bilirubine directe est soumis a plusieurs enjeux de pertinence, car son
utilisation est rarement justifiée sans I'obtention préalable d’un résultat anormal de
bilirubine sérique totale. Au Québec, le nombre de dosages de bilirubine directe est
demeuré relativement stable depuis les derniéres années. L’objectif de ces travaux est
de produire une fiche d’utilisation judicieuse afin de réduire le volume d’actes a faible
valeur ajoutée dans le réseau de la santé du Québec.

Méthodologie

Une revue de la littérature sur les indications et les recommandations liées au dosage de
la bilirubine directe a été réalisée selon la méthodologie des revues rapides de I'INESSS.
Des professionnels de la santé ont contribué a fournir les savoirs expérientiels et
contextuels propres au Québec.

Résultats

A la suite de I'analyse des informations recensées et du processus itératif avec les
parties prenantes, les non-indications et les indications suivantes ont été formulées.

Le dosage de la bilirubine directe n’est pas indiqué :
e A la suite d'un résultat normal de bilirubine sérique totale.
La répétition du dosage de la bilirubine directe n’est pas systématiquement indiquée :

e chez les personnes atteintes du syndrome de Gilbert présentant une
hyperbilirubinémie chronique, et ce, méme si la bilirubine sérique totale demeure
élevée.

En présence d’un résultat élevé de bilirubine sérique totale, le dosage de la bilirubine
directe peut étre indiqué :

o chez les nouveau-nés d’age gestationnel = 35 semaines qui sont :
- ictériques de < 24 heures de vie, ou
- atteints d’ictére persistant.
e chezles enfants et les adultes :
- ictériques;
- pour I'évaluation et le suivi d’'une cholestase.
Conclusion

La fiche élaborée vise a mobiliser, orienter et outiller les professionnels de la santé afin
de favoriser une utilisation plus judicieuse du dosage de la bilirubine directe. Elle pourrait
ainsi contribuer a réduire le nombre de demandes annuelles, les colts et la charge de
travail associés, tout en générant un impact environnemental positif.



SUMMARY

Appropriate Use of Laboratory Tests - Direct Bilirubin Testing

Introduction

The testing of direct bilirubin raises several issues concerning its relevance, as its use is
rarely justified without first obtaining an abnormal total serum bilirubin result. In Québec,
the number of direct bilirubin tests has remained relatively stable in recent years. The
objective of this work is to develop a guidance sheet to support appropriate use, in order
to reduce the volume of procedures with low added value within Québec’s healthcare
system.

Methodology

A review of the literature on indications and recommendations related to direct bilirubin
testing was conducted using INESSS’s rapid review methodology. Healthcare
professionals provided experiential and contextual knowledge specific to Québec.

Results

After the analysis of the information gathered and an iterative process with stakeholders,
the following non-indications and indications were formulated:

Direct bilirubin testing is not indicated:
o following a normal total serum bilirubin result.
The repetition of direct bilirubin testing is not systematically indicated:

e in persons with Gilbert’s syndrome presenting with chronic hyperbilirubinemia,
even if the total serum bilirubin remains elevated.

In the presence of an elevated total serum bilirubin result, direct bilirubin testing may be
indicated:
e in newborns with a gestational age = 35 weeks who are:
- jaundiced within the first 24 hours of life, or
- presenting with persistent jaundice.

¢ in children and adults:
- who are jaundiced;
- for the evaluation and monitoring of cholestasis.

Conclusion

The guidance sheet that was developed aims to engage, guide, and support healthcare
professionals in promoting the appropriate use of direct bilirubin testing. It may thus
contribute to reduce the number of annual test requests and associated costs and
workload, while also generating a positive environmental impact.
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INTRODUCTION

Ces travaux visent a soutenir les cliniciens, les gestionnaires et le ministére de la Santé
et des Services sociaux (MSSS) dans leurs efforts d’accroitre la pertinence de I'utilisation
des analyses biomédicales dans le but de diminuer le volume d’actes a faible valeur
ajoutée, d’alléger la charge de travail des professionnels de la santé impliqués dans les
requétes des analyses biomédicales et de favoriser une harmonisation des pratiques
concernant les analyses biomédicales dans les laboratoires cliniques du Québec.

Ce rapport s'inscrit dans une série de travaux visant a promouvoir une utilisation
judicieuse des analyses biomédicales. Pour obtenir une perspective plus compléte,
I'ensemble de ces travaux peut étre consulté ici.

Le dosage de la bilirubine directe, une pratique a justifier

La bilirubine sérique totale est composée de la bilirubine indirecte (non conjuguée),
provenant de la dégradation de 'hémoglobine, et de la bilirubine directe (fraction de
bilirubine indirecte subissant une glucuronoconjugaison hépatique), elle-méme
composée de la bilirubine conjuguée et de la bilirubine delta (Fawaz et al., 2017; Kemper
etal., 2022).

Le dosage de la bilirubine directe mesure non seulement la concentration sanguine de la
bilirubine directe mais détermine aussi sa proportion par rapport a la bilirubine sérique
totale (SCCC, 2023). Lorsque des concentrations anormalement élevées de bilirubine
sérique totale sont observées, signe communément associé a un ictére, un dosage de la
bilirubine directe peut étre effectué lors de I'enquéte étiologique (Fargo et al., 2017;
Fawaz et al., 2017; Hyperbilirubinemia CPG Work Group, 2019; Kemper et al., 2022),
pour identifier une cholestase (Fargo et al., 2017; Fawaz et al., 2017; Kemper et al.,
2022). L'incidence de la cholestase est environ de 1 sur 2 500 (Dani et al., 2015; Fawaz
et al., 2017; Karpen, 2020; Ranucci et al., 2022) et celle de I'atrésie des voies biliaires est
de 1 sur 19 000 chez les nouveau-nés au Canada (RCAVB, 2014). Le diagnostic de
I'atrésie biliaire nécessite une prise en charge rapide. C’est pourquoi, dans le but de
réduire le nombre de dosages de bilirubine directe tout en optimisant la prise en charge
des patients, plusieurs établissements de santé au Québec ont automatisé (p. ex. réflexe
par algorithme) le dosage de la bilirubine directe en présence d’un résultat de bilirubine
sérique totale anormal (SCCC, 2023).

Le dosage de la bilirubine directe : un enjeu de pertinence

L’enjeu principal est lié aux requétes de dosage de la bilirubine directe effectuées
concurremment avec celles de la bilirubine sérique totale (SCCC, 2023). En effet, dans
un but d’efficacité et de limiter I'attente lors de I'investigation étiologique du patient, le
personnel soignant prescrit un dosage de la bilirubine directe en méme temps qu’un
dosage de la bilirubine totale. Cependant, si le résultat de dosage de la bilirubine totale
est normal, alors le dosage de la bilirubine directe n’est d’aucune uitilité clinique (SCCC,
2023).


https://www.inesss.qc.ca/publications/repertoire-des-publications/publication/usage-judicieux-de-14-analyses-biomedicales.html

Autrement dit, la prescription du dosage de la bilirubine directe combinée au dosage de
la bilirubine totale, sans condition liée au résultat de la bilirubine directe, n’est associée a
aucun bénéfice clinique, génére des requétes d’analyses superflues et est un gaspillage
de matériel et de temps de professionnels de la santé (SCCC, 2023).



1.1

1.2

PARTICULARITES METHODOLOGIQUES POUR
L’ANALYSE BIOMEDICALE EVALUEE

La méthodologie adoptée pour les différentes analyses biomédicales est présentée dans
le document « Utilisation judicieuse des analyses biomédicales - Méthodologie ». La
présente section fait état des particularités méthodologiques relatives au dosage de la
bilirubine directe.

Question clé d’évaluation
La question d’évaluation suivante a été élaborée pour répondre au présent mandat :

¢ Quelles sont les recommandations, les non-indications et les indications cliniques
concernant I'utilisation judicieuse du dosage de la bilirubine directe?

Stratégie de repérage de I'information scientifique et critéres
d’inclusion

La stratégie de recherche documentaire est présentée a 'annexe A.

La sélection de la littérature incluse était basée sur les critéres d’inclusion présentés au

tableau 1.

Tableau 1 Critéres de sélection de la littérature

CRITERES DESCRIPTION

Population

Personnes pouvant potentiellement se voir prescrire une analyse
biomédicale (test de laboratoire)

Analyse biomédicale Dosage de la bilirubine directe

Parameétres d’intérét

» Pertinence clinique (utilité clinique) ou valeur ajoutée

(outcomes) * Recommandations et/ou indications d’utilisation des analyses

biomédicales

» Guides de pratique (guides de bon usage)
= Lignes directrices
= Documents d’orientation ou de discussion

= Rapports d’évaluation des technologies de la santé (ETS et

Types de documents ETMIS)

= Chapitres de livres
= Revues systématiques*

= Meéta-analyses*




CRITERES DESCRIPTION

Janvier 2013 (date de la derniére mise a jour du document) a

Période de recherche avril 2024

ETMIS : évaluation des technologies et modes d’intervention en santé; ETS : rapport d’évaluation des technologies de la santé;
S. 0. : sans objet.
* Les revues systématiques avec ou sans méta-analyses ont été retenues si elles présentaient des recommandations et/ou des

indications sur les analyses biomédicales.



2.1

2.2

DOCUMENTS RETENUS

La présente section fait état de la collecte des données issues des documents
scientifiques retenus et des documents d’établissements recueillis. Les annexes A a C
présentent le détail de ces informations.

Documents scientifiques sélectionnés

La stratégie de recherche de littérature scientifique a permis de recenser

5 487 documents alors que le repérage dans d’autres sources a permis le repérage de
98 documents (Annexe B). Aprés le retrait des doublons et la sélection a partir des titres
et des résumés, 187 documents ont été retenus pour évaluation. Aprés la lecture des
textes intégraux, 153 ont été exclus pour les raisons suivantes : type de documents

(n = 34), paramétre d’intérét (outcome) (n = 94), population (n = 10), langue (n = 2) et
treize doublons ont été retirés lors de la lecture compléte des documents issus d’autres
sources. Au total, 34 guides ont été retenus pour I'élaboration des constats et des
recommandations. Les documents retenus ont été publiés dans différents pays (cing au
Canada, 10 aux Etats-Unis, un en Amérique du Nord/Europe, 14 en Europe et quatre en
Australie). L'annexe B présente le diagramme de flux inspiré de PRISMA (Eigure B-1).
Enfin, la synthése des données issues de la littérature pour chacun des éléments
recensés (recommandations et indications), ainsi que les constats qui en découlent
peuvent étre consultés a I'annexe C.

Documents d’établissements répertoriés

La recherche a permis de repérer 23 documents provenant de 15 établissements et un
document de l'Institut national d’excellence en santé et en services sociaux, dont

18 formulaires de requéte interne ou externe, et cinqg documents contenant des régles
d’utilisation des analyses biomédicales et un protocole médical national.



ARGUMENTAIRE, CONSTATS ET
RECOMMANDATIONS

Informations et recommandations tirées des documents retenus

Selon un guide de la Société canadienne des chimistes cliniciens (SCCC, 2023), le
dosage de la bilirubine directe ne devrait étre réalisé que lorsque les résultats de
bilirubine sérique totale sont anormaux, et non aprés I'obtention d’'un résultat normal.

L’ensemble des guides retenus portant sur les nouveau-nés recommandent le dosage de
la bilirubine directe en présence d’un ictére avec des variations selon 'adge gestationnel,
'age et l'allaitement :

e chez les nouveau-nés d’age gestationnel de 35 semaines ou plus, avec comme
unique condition la présence d’un ictere (Brigham and Women’s Hospital, 2016;
James, 2019);

e chez les nouveau-nés ictériques dans les 24" heures de vie (Queensland
Clinical Guidelines - Queensland Health, 2022; The Royal Children's Hospital
Melbourne, 2020);

e pour les nouveau-nés ictériques a 7 jours de vie ou plus (Cortey et al., 2017), si
nourris avec une préparation pour nourrisson (Wong et Bhutani, 2023) ou avec
une bilirubine sérique totale élevée de maniére continue a moins de 34,2 ymol/L
du seuil d’un traitement par photothérapie (Kemper et al., 2022);

e pour les nouveau-nés atteints d’un ictére persistant au 14¢° jour de vie ou plus
(Amos et al., 2017; ACCP, 2018; Barrington et Sankaran, 2021; BSPGHAN -
Liver Steering Group, 2016; Dani et al., 2015; Fawaz et al., 2017; Khan et Kim,
2022; NSW Government, 2016; Queensland Clinical Guidelines - Queensland
Health, 2022; Ranucci et al., 2022; Shah et Loomes, 2022; The Royal Children's
Hospital Melbourne, 2020; Wong et Bhutani, 2023), si nourris avec une
préparation pour nourrisson (CAHS, 2024; Fawaz et al., 2017; Kemper et al.,
2022) ou sous allaitement maternel (Hyperbilirubinemia CPG Work Group, 2019;
Wong et Bhutani, 2023);

e chez les nouveau-nés ictériques au 21° jour de vie ou plus (Hartman et al., 2018;
Khan et Kim, 2022; Sanchez-Redondo Sanchez-Gabriel et al., 2017) en cas
d’allaitement maternel (CAHS, 2024; Fawaz et al., 2017; Kemper et al., 2022);

e chez les nouveau-nés d’age gestationnel de 37 semaines ou plus et ictériques au
14¢ jour de vie ou plus (Amos et al., 2017; BSPGHAN - Liver Steering Group,
2016; Jackson et MacLaren, 2023; NSW Government, 2016), ainsi que chez les
nouveau-nés d’age gestationnel de moins de 37 semaines atteints d’ictére
persistant au 21°¢ de vie ou plus (Amos et al., 2017; BSPGHAN - Liver Steering
Group, 2016; NSW Government, 2016).



3.2

Pour la population générale, d’autres guides retenus recommandent un dosage de la
bilirubine directe chez les enfants (Shaked et Pena, 2024) et les adultes (Fargo et al.,
2017; Newsome et al., 2018; SCCC, 2023) présentant un ictére.

Dans le cas d’'une cholangite biliaire primitive, il est recommandé de doser la bilirubine
directe pour I'évaluation de la sévérité (Corpechot et al., 2022; EASL, 2017; HAS, 2021)
et pour le suivi médical (Corpechot et al., 2022). C'est aussi le cas pour I'évaluation de la
seévérité (HAS, 2022), et le suivi médical (Chazouilleres et al., 2022) d’'une cholangite
biliaire sclérosante. Un guide recommande aussi le dosage de la bilirubine directe pour le
diagnostic et I'évaluation de la sévérité d’'une hépatite auto-immune (Lemoinne et al.,
2022).

Un autre guide mentionne que le dosage de la bilirubine directe est recommandé pour
les personnes atteintes d’une atteinte hépatique avancée associée a la fibrose kystique
(Sellers et al., 2024). Enfin, un dosage de la bilirubine directe est recommandé pour le
dépistage de la maladie de Wilson chez la parenté au 1°" degré de personnes atteintes
de cette maladie (Schilsky et al., 2023).

Informations contextuelles et expérientielles

Documents d’établissements

Plusieurs formulaires de requétes stipulent des régles de pertinence, des criteres
d’acceptation ou des justifications avec renseignements cliniques obligatoires pour le
dosage de la bilirubine directe. Ces documents ne sont pas détaillés ci-bas, mais ils
demeurent disponibles sur demande. lls mentionnent :

e une analyse réflexe, soit un dosage de la bilirubine directe automatique si le
résultat de la bilirubine totale est anormal (5 documents);

e une bilirubine sérique totale > 35 pmol/L (1 document);
e une bilirubine sérique totale élevée (4 documents);

e une bilirubine sérique totale supérieure a la limite supérieure des valeurs de
référence et &ge supérieur a 14 jours (2 documents).

Un formulaire de requéte offre la possibilité d’obtenir seulement le résultat de la bilirubine
directe, ou simultanément le résultat de la bilirubine sérique totale et celui de la bilirubine
directe en saisissant un code de bilirubine néonatale.

En 2025, 'INESSS a publié un protocole médical national avec un modele d’ordonnance
collective sur la mesure et le suivi d’'une bilirubine sérique totale chez un nouveau-né qui
présente des signes suggestifs d’'un ictére néonatal (no 888036) (INESSS, 2025). Les
informations contenues dans ce protocole médical national ne sont pas documentées
dans la fiche, cependant, ce document est cité afin d’outiller les professionnels sur
I'utilisation de la bilirubine sérique totale chez cette population.



Colts, volume d’utilisation et enjeux environnementaux

En 2015, 459 171 tests de bilirubine directe ont été effectués dans les laboratoires du
Queébec, et 500 372 en 2024 (Figure 1). Le nombre de tests a augmenté de 9,0 % au
cours de cette période. La valeur pondérée (2024) pour un test de bilirubine directe était
de 0,60 $. Ces tests représentent un cott d’environ 300 000 $ pour I'année 2024.

Figure1  Nombre annuel de dosages de bilirubine directe entre 2015 et 2024
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Une recherche de la littérature a permis d’identifier une étude canadienne (Spoyalo et al.,
2023) qui a évalué 'empreinte carbone d’'un dosage seul de la bilirubine directe, excluant
le tube de sang et la phiébotomie dans un contexte britanno-colombien. Cette empreinte
est estimée a 56,7 g éqCO.. Par conséquent, I'empreinte carbone des 500 372 dosages
de la bilirubine directe effectués au Québec en 2024 serait de 28 tonnes métriques
€qCO- soit I'équivalent des émissions de 518 voitures thermiques faisant le trajet de
Montréal a Québec.

Comité consultatif

Les membres du comité consultatif ont convenu que le dosage de la bilirubine directe
devrait étre envisagé seulement si le résultat du dosage de la bilirubine sérique totale est
anormal. lls ont toutefois rappelé que chez les personnes atteintes d’'un syndrome de
Gilbert présentant une hyperbilirubinémie chronique, le dosage de la bilirubine directe
n’est pas systématiquement indiqué en cas de résultat anormal de bilirubine sérique
totale. Aussi, un membre du comité a souligné qu’en néonatalogie, la bilirubine directe
devrait demeurer disponible sans attendre le résultat de la bilirubine sérique totale, par
exemple, les deux tests devraient pouvoir étre demandés simultanément pour éviter les
délais lors de situations cliniques particuliéres.



En accord avec les constats provenant des documents retenus, le comité a souligné
limportance de doser la bilirubine directe chez les nouveau-nés de moins de 24 heures
de vie qui sont ictériques, puisqu’un résultat €levé de bilirubine sérique totale combiné a
résultat normal de bilirubine directe peut étre un signe d’hémolyse, et permettre d’exclure
un diagnostic d’hyperbilirubinémie conjuguée. De plus, un membre a précisé qu’étant
donné que le dosage avant 24 heures de vie est moins fiable, en pratique le dosage se
fait généralement entre 24 heures et 36 heures de vie. Les membres ont également
validé la recommandation de doser la bilirubine directe chez les nouveau-nés d’age
gestationnel = 35 semaines atteints d’un ictére persistant (= 14 jours de vie nourri avec
une préparation pour nourrisson, = 21 jours de vie en allaitement maternel). Certains
membres ont spécifié qu'il n’existe que trés peu, voire aucune donnée scientifique en lien
avec la pertinence du dosage de bilirubine directe chez les nouveau-nés d’age
gestationnel < 35 semaines. Néanmoins, comme cette population est prise en charge par
des services tertiaires, un membre a précisé que le personnel soignant pourrait agir
selon la situation clinique et non selon les indications présentées dans la fiche.

Les membres du comité ont souligné que les indications de dosage de la bilirubine
directe ciblant les adultes ictériques pour I'évaluation et le suivi d’'une cholestase peuvent
aussi s’appliquer a la population pédiatrique.

Finalement, le comité a spécifié que les valeurs des seuils de la bilirubine peuvent varier
selon les guides de pratique consultés et les plateformes d’analyse de laboratoire.



DISCUSSION

Forces et limites

Les travaux reposent sur une méthodologie rigoureuse qui comprend une recherche de
littératures scientifique et grise, une évaluation critique des documents pertinents par
deux professionnels scientifiques ainsi qu’une consultation de documents
d’établissements et des parties prenantes engagées dans les requétes d’analyses
biomédicales.

Certaines limites inhérentes a la réalisation des présents travaux doivent étre reconnues.
Ces travaux reposent sur une méthodologie de revue rapide de la littérature qui est
soumise a certaines limites et a certains biais. Les documents retenus sont également de
qualité méthodologique variable (faible, modérée ou bonne) et certaines
recommandations incluses sont basées sur de faibles niveaux de preuve (positions
d’experts). Certains des énoncés ont été tirés de guides de pratique clinique qui
présentent des recommandations non gradées. Les informations présentées dans les
fiches s’appliquent a la pratique médicale courante et ont pour objectif de promouvoir
I'utilisation judicieuse des analyses biomédicales, elles pourraient donc ne pas convenir a
certaines situations cliniques particuliéres. De plus, la liste des indications mentionnées
pourrait ne pas étre exhaustive.

Enjeux et stratégies de mise en ceuvre spécifiques des recommandations
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Les changements de pratique qui pourraient découler de ces travaux dépendront de :
e la diffusion de la fiche associée a ce rapport;

e lappropriation de I'information clinique et des recommandations par les
établissements et les professionnels de la santé concernés.

Dans le but de minimiser le nombre de requétes de bilirubine directe et de favoriser
I'efficacité de la prise en charge des patients, il pourrait étre judicieux de proposer :

e [|'automatisation du dosage de la bilirubine directe en présence d’un résultat
anormal de bilirubine sérique totale (p. ex. par réflexe par algorithme);

e le dosage de la bilirubine sérique totale seule (p. ex. pour un syndrome de
Gilbert).

Toutefois, en néonatalogie lors de situations cliniques particuliéres, le dosage de la
bilirubine directe devrait étre disponible sans attendre le résultat de la valeur de la
bilirubine totale.



CONCLUSION ET RECOMMANDATIONS

Le dosage de la bilirubine directe est un test généralement utilisé chez les patients
atteints d’un ictére potentiellement pathologique ou pour I'’évaluation d’'une cholestase,
mais qui ne devrait pas étre effectué sans résultat préalable anormal de bilirubine sérique
totale. Un des enjeux principaux de l'utilisation superflue de ce test réside dans sa
requéte sans résultat préalable de bilirubine sérique totale anormal.

A la suite de I'analyse de 'ensemble de l'information recensée et du processus itératif
avec les membres du comité consultatif, les indications suivantes ont été formulées pour
une utilisation judicieuse du dosage de la bilirubine directe :

Non-indications
Le dosage de la bilirubine directe n’est pas indiqué :
= ala suite d’'un résultat normal de bilirubine sérique totale.
La répétition du dosage de la bilirubine directe n’est pas systématiquement
indiquée :

= chez les personnes atteintes du syndrome de Gilbert présentant une
hyperbilirubinémie chronique, et ce, méme si la bilirubine sérique
totale demeure élevée.

Indications

En présence d'un résultat élevé de bilirubine sérique totale, le dosage de la
bilirubine directe peut étre indiqué :

= chez les nouveau-nés d'age gestationnel = 35 semaines qui sont :
- ictériques de < 24 heures de vie, ou
- atteints d'ictére persistant*?.
= chez les enfants et les adultes :
- ictériques;
- pour I'évaluation et le suivi d’'une cholestase.

* Ictére persistant :

L] un nouveau-né agé de = 14 jours de vie nourri avec une préparation pour nourrisson;
L] un nouveau-né agé de = 21 jours de vie en allaitement maternel.

T Voir le protocole médical national de 'INESSS (n° 888036) pour les indications de mesure et de
suivi d’'une bilirubine sérique totale chez un nouveau-né qui présente des signes suggestifs d’'un
ictere néonatal.

1"
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ANNEXE A

Stratégie de repérage de I'information scientifique

MEDLINE (Ovid)
Segment : ALL 1946 to April 15, 2024
Date du repérage : 17 avril 2024
Limites : 2013- ; francais, anglais

#

Requétes

1

exp *Hyperbilirubinemia/ OR exp *Cholestasis/ OR exp *Cholangitis/

(angiocholit?s OR ((bile OR biliary) ADJ (duct OR flow OR tract) ADJ (inflammation OR obliteration OR
obstruct* OR occlusion OR stenos?s OR stricture)) OR ((bile OR biliary) ADJ stasis) OR biliary cirrhos?s
OR bilirubin?emi* OR cholangiti* OR choledochal stenos?s OR cholestas?s OR cholestatic OR
hyperbilirubin?emi* OR icterus OR jaundice OR (liver ADJ2 obstruct*)).ti,bt,kf

(angiocholit?s OR ((bile OR biliary) ADJ (duct OR flow OR tract) ADJ (inflammation OR obliteration OR
obstruct* OR occlusion OR stenos?s OR stricture)) OR ((bile OR biliary) ADJ stasis) OR biliary cirrhos?s
OR bilirubin?emi* OR cholangiti* OR choledochal stenos?s OR cholestas?s OR cholestatic OR
hyperbilirubin?emi* OR icterus OR jaundice OR (liver ADJ2 obstruct*)).ab/freq=2

OR/1-3

Consensus/ OR exp Consensus Development Conference/ OR exp Consensus Development Conferences
as Topic/ OR exp Guideline/ OR exp Guidelines as Topic/ OR (guideline OR practice guideline OR
consensus development conference OR consensus development conference, NIH).pt. OR ((algorithm*
AND (assessment* OR chemotherap* OR chemotreatment* OR diagnosis OR diagnoses OR diagnosed
OR diagnosing OR examination OR intervention*OR pharmacotherap* OR screening OR test OR tested
OR testing OR therap* OR treatment*)) OR best practice* OR (care ADJ2 (path OR paths OR pathway OR
pathways OR map OR maps OR plan OR plans)) OR CPG OR CPGs OR consensus* OR ((critical OR
clinical OR practice) ADJ2 (path OR paths OR pathway OR pathways OR protocol*)) OR guideline* OR
guide line* OR policy statement* OR position statement* OR practice parameter* OR recommendat* OR
standard?).ti,bt OR (guideline* OR standard? OR consensus* OR recommendat*).au. OR (systematic
review.ti,pt,kf,sh. AND (practice guideline* OR treatment guideline* OR clinical guideline* OR guideline
recommendation®).ti,bt,ab,kf.)

4 AND 5

((bio marker* OR (biological ADJ1 marker*) OR biomarker*) ADJ3 (assay* OR assess* OR concentration*
OR evaluat* OR level* OR measur® OR screen* OR test*)).ti,bt,ab, kf

(((laborator* OR bio medic* OR biomedic* OR bio chemi* OR biochemi*) ADJ3 (assay* OR assess* OR
concentration OR diagnos* OR evaluat* OR measur* OR screen* OR test*)) OR (laborator* ADJ1
medicine*)).ti,bt,ab,kf

70R8

4 AND 9

11

((angiocholit?s OR ((bile OR biliary) ADJ (duct OR flow OR tract) ADJ (inflammation OR obliteration OR
obstruct* OR occlusion OR stenos?s OR stricture)) OR ((bile OR biliary) ADJ stasis) OR biliary cirrhos?s
OR bilirubin* OR cholangiti* OR choledochal stenos?s OR cholestas?s OR hyperbilirubin?emi* OR icterus
OR jaundice OR (liver ADJ2 obstruct*)) ADJ4 (assess* OR detect* OR diagnos* OR evaluat* OR
investigat* OR measur* OR screen* OR test*)).ti,bt,kf

12

((angiocholit?s OR ((bile OR biliary) ADJ (duct OR flow OR tract) ADJ (inflammation OR obliteration OR
obstruct* OR occlusion OR stenos?s OR stricture)) OR ((bile OR biliary) ADJ stasis) OR biliary cirrhos?s
OR bilirubin* OR cholangiti* OR choledochal stenos?s OR cholestas?s OR hyperbilirubin?emi* OR icterus
OR jaundice OR (liver ADJ2 obstruct*)) ADJ4 (assess* OR detect* OR diagnos* OR evaluat* OR
investigat* OR measur* OR screen* OR test*)).ab/freq=2

13

11 OR 12

14

6 OR100R 13

15

(Comment OR Editorial OR Letter).pt OR Case Report/ OR Interview/ OR (case report* OR comment* OR
editor* OR interview OR letter OR replies OR reply).ti

16

exp Animals/ OR exp Animal Experimentation/ OR exp Animal Experiment/ OR exp Models Animal/ OR
exp Vertebrates/ OR (animal* OR canine* OR cat OR cats OR cow OR cows OR dog OR dogs OR
drosophila* OR feline* OR goat* OR hamster* OR horse* OR lamb? OR macaque* OR mice OR mouse
OR monkey? OR murine* OR pig OR pigs OR piglet* OR porcin* OR rabbit* OR rat OR rats OR rodent*
OR sheep* OR zebrafish* OR veterinar®).ti

17

exp Humans/ OR exp Human Experimentation/ OR (human* OR patient*).ti

16




18 | 16 NOT 17
19 | 14 NOT 15 NOT 18
Embase (Ovid)

Segment : 1974 to 2024 April 16
Date du repérage : 17 avril 2024
Limites : 2013- ; frangais, anglais

#

Requétes

1

exp *Hyperbilirubinemia/ OR exp *Cholestasis/ OR exp *Cholangitis/

(angiocholit?s OR ((bile OR biliary) ADJ (duct OR flow OR tract) ADJ (inflammation OR obliteration OR
obstruct* OR occlusion OR stenos?s OR stricture)) OR ((bile OR biliary) ADJ stasis) OR biliary cirrhos?s
OR bilirubin?emi* OR cholangiti* OR choledochal stenos?s OR cholestas?s OR cholestatic OR
hyperbilirubin?emi* OR icterus OR jaundice OR (liver ADJ2 obstruct®)).ti,bt,kf

(angiocholit?s OR ((bile OR biliary) ADJ (duct OR flow OR tract) ADJ (inflammation OR obliteration OR
obstruct* OR occlusion OR stenos?s OR stricture)) OR ((bile OR biliary) ADJ stasis) OR biliary cirrhos?s
OR bilirubin?emi* OR cholangiti* OR choledochal stenos?s OR cholestas?s OR cholestatic OR
hyperbilirubin?emi* OR icterus OR jaundice OR (liver ADJ2 obstruct*)).ab/freq=2

OR/1-3

Clinical Decision Rule/ OR Consensus/ OR Health Care Planning/ OR exp Practice Guideline/ OR
((algorithm* AND (assessment* OR chemotherap* OR chemotreatment* OR diagnosis OR diagnoses OR
diagnosed OR diagnosing OR examination OR intervention*OR pharmacotherap* OR screening OR test
OR tested OR testing OR therap* OR treatment*)) OR best practice* OR (care ADJ2 (path OR paths OR
pathway OR pathways OR map OR maps OR plan OR plans)) OR CPG OR CPGs OR consensus* OR
((critical OR clinical OR practice) ADJ2 (path OR paths OR pathway OR pathways OR protocol*)) OR
guideline* OR guide line* OR policy statement* OR position statement* OR practice parameter* OR
recommendat* OR standard?).ti,bt OR (guideline* OR standard? OR consensus* OR
recommendat*).au,co. OR (systematic review.ti,pt,kf,sh. AND (practice guideline* OR treatment guideline*
OR clinical guideline* OR guideline recommendation*).ti,bt,ab,kf.)

4 AND 5

((bio marker* OR (biological ADJ1 marker*) OR biomarker*) ADJ3 (assay* OR assess* OR concentration*
OR evaluat* OR level* OR measur® OR screen* OR test*)).ti,bt,ab, kf

(((laborator* OR bio medic* OR biomedic* OR bio chemi* OR biochemi*) ADJ3 (assay* OR assess* OR
concentration OR diagnos* OR evaluat* OR measur* OR screen* OR test*)) OR (laborator* ADJ1
medicine*)).ti,bt,ab,kf

70R8

4 AND 9

11

((angiocholit?s OR ((bile OR biliary) ADJ (duct OR flow OR tract) ADJ (inflammation OR obliteration OR
obstruct* OR occlusion OR stenos?s OR stricture)) OR ((bile OR biliary) ADJ stasis) OR biliary cirrhos?s
OR bilirubin* OR cholangiti* OR choledochal stenos?s OR cholestas?s OR hyperbilirubin?emi* OR icterus
OR jaundice OR (liver ADJ2 obstruct*)) ADJ4 (assess* OR detect* OR diagnos* OR evaluat* OR
investigat* OR measur* OR screen* OR test*)).ti,bt,kf

12

((angiocholit?s OR ((bile OR biliary) ADJ (duct OR flow OR tract) ADJ (inflammation OR obliteration OR
obstruct* OR occlusion OR stenos?s OR stricture)) OR ((bile OR biliary) ADJ stasis) OR biliary cirrhos?s
OR bilirubin* OR cholangiti* OR choledochal stenos?s OR cholestas?s OR hyperbilirubin?emi* OR icterus
OR jaundice OR (liver ADJ2 obstruct*)) ADJ4 (assess* OR detect* OR diagnos* OR evaluat* OR
investigat* OR measur* OR screen* OR test*)).ab/freq=2

13

11 OR 12

14

6 OR100R 13

15

(Editorial OR Letter).pt OR Case Report/ OR Interview/ OR (case report* OR comment* OR editor* OR
interview OR letter OR replies OR reply).ti

16

exp Animals/ OR exp Animal Experiment/ OR exp Animal Model OR Nonhuman/ OR exp Vertebrate/ OR
(animal* OR canine* OR cat OR cats OR cow OR cows OR dog OR dogs OR drosophila* OR feline* OR
goat* OR hamster* OR horse* OR lamb? OR macaque* OR mice OR mouse OR monkey? OR murine*
OR pig OR pigs OR piglet* OR porcin* OR rabbit* OR rat OR rats OR rodent* OR sheep* OR zebrafish*
OR veterinar*).ti

17

exp Human/ OR exp Human Experiment/ OR (human* OR patient*).ti

18

16 NOT 17

19

14 NOT 15 NOT 18

17




EBM Reviews — Cochrane Database of Systematic Reviews (Ovid)
Segment : 2005 to April 17, 2024
Date du repérage : 17 avril 2024
Limites : 2013- ; frangais, anglais

#

Requétes

(angiocholit?s OR ((bile OR biliary) ADJ (duct OR flow OR tract) ADJ (inflammation OR obliteration OR
obstruct* OR occlusion OR stenos?s OR stricture)) OR ((bile OR biliary) ADJ stasis) OR biliary cirrhos?s
OR bilirubin?emi* OR cholangiti* OR choledochal stenos?s OR cholestas?s OR cholestatic OR
hyperbilirubin?emi* OR icterus OR jaundice OR (liver ADJ2 obstruct*)).ti,ab,kw

((bio marker* OR (biological ADJ1 marker*) OR biomarker*) ADJ3 (assay* OR assess* OR concentration*
OR evaluat* OR level* OR measur® OR screen* OR test*)).ti,ab,kw

(((laborator* OR bio medic* OR biomedic* OR bio chemi* OR biochemi*) ADJ3 (assay* OR assess* OR
concentration OR diagnos* OR evaluat* OR measur* OR screen* OR test*)) OR (laborator* ADJ1
medicine*)).ti,ab,kw

20R3

((angiocholit?s OR ((bile OR biliary) ADJ (duct OR flow OR tract) ADJ (inflammation OR obliteration OR
obstruct* OR occlusion OR stenos?s OR stricture)) OR ((bile OR biliary) ADJ stasis) OR biliary cirrhos?s
OR bilirubin* OR cholangiti* OR choledochal stenos?s OR cholestas?s OR hyperbilirubin?emi* OR icterus
OR jaundice OR (liver ADJ2 obstruct*)) ADJ4 (assess* OR detect* OR diagnos* OR evaluat* OR
investigat* OR measur* OR screen* OR test*)).ti,ab,kw

(1AND4)OR 5

EBM Reviews — Health Technology Assessment (Ovid)
Segment : 4" Quarter 2016
Date du repérage : 17 avril 2024
Limites : 2013-2016 ; francais, anglais

#

Requétes

1

exp Hyperbilirubinemia/ OR exp Cholestasis/ OR exp Cholangitis/

(angiocholit?s OR ((bile OR biliary) ADJ (duct OR flow OR tract) ADJ (inflammation OR obliteration OR
obstruct* OR occlusion OR stenos?s OR stricture)) OR ((bile OR biliary) ADJ stasis) OR biliary cirrhos?s
OR bilirubin?emi* OR cholangiti* OR choledochal stenos?s OR cholestas?s OR cholestatic OR
hyperbilirubin?emi* OR icterus OR jaundice OR (liver ADJ2 obstruct®)).tw

10R2

((bio marker* OR (biological ADJ1 marker*) OR biomarker*) ADJ3 (assay* OR assess* OR concentration*
OR evaluat* OR level* OR measur® OR screen* OR test*)).tw

(((laborator* OR bio medic* OR biomedic* OR bio chemi* OR biochemi*) ADJ3 (assay* OR assess* OR
concentration OR diagnos* OR evaluat* OR measur* OR screen* OR test*)) OR (laborator* ADJ1
medicine*)).tw

40R5

((angiocholit?s OR ((bile OR biliary) ADJ (duct OR flow OR tract) ADJ (inflammation OR obliteration OR
obstruct* OR occlusion OR stenos?s OR stricture)) OR ((bile OR biliary) ADJ stasis) OR biliary cirrhos?s
OR bilirubin* OR cholangiti* OR choledochal stenos?s OR cholestas?s OR hyperbilirubin?emi* OR icterus
OR jaundice OR (liver ADJ2 obstruct*)) ADJ4 (assess* OR detect* OR diagnos* OR evaluat* OR
investigat* OR measur* OR screen* OR test*)).tw

(3AND6)OR 7

18




ANNEXE B

Sélection des études

Figure B-1 Diagramme de flux

INESS

LE SAVOIR PREND FORME

Repérage* dans des bases de données bibliographiques Repérage dans d’autres sources

A. Documents repérés I. Documents repérés
MEDLINE 1819 Sites Web d'organisations ETMISSS 11
Embase 3660 Recherche manuelle de références 0
0 EBMR-CDSR 7 2, (ol o Registres d'essais cliniques 0
£ EBMR-HTA 1 |- EEOLDIONS SHPPIIMES Théses et mémoires 0
& avant la sélection ... .. 1446 : :
Q. Sources en services sociaux 0
()
x Moteurs de recherche 0
Associations et sociétés 87
Total : 5487 Total: 98
C. Documents a trier a partir 3652 - ). Documents dont le texte intégral
- des titres et des résumés .. A -B = 4041 D. Documents exclus ... n‘a pas été obtenu. .. .. 0
£ 1
ﬁ E. Documents retenus pour F. Documents dont le texte K. Documents sélectionnés L. Documents exclus (critéres)
é‘ en obtenir le texte intégral — r---  intégral n'a pas été obtenu 5 pour évaluatitin - -=- Type de document 7
< | RN .C-D=[ 89 | .. O L I-)= PR e AT 57
° 2 Population 1
c G. Documents sélectionnés H. Documents exclus (critéres)
3 . > B Lo Doublon 13
B pour évaluation............E-F= 89 Type de document 27
% Langue 2
] .
Population 9 Total: 78
Paramétre d'intérét 37
J Doublon 0
M. Documents retenus
(G-H)=[ 14 Total: 75
K-L)= 20
N= 0
Total: 34 *Si un premier repérage documentaire est suivi d'une mise a jour avant la publication, ajouter simplement les nouveaux

nombres dans le méme diagramme de flux (& mentionner dans la méthodologie). Si une publication fait l'objet d'une mise &

FEESTRLT ; 5 2 jour, remplir la bofte N. Mise a jour d'un produit de connaissances - Documents retenus lors dun précédent repérage ci-contre.

- Mise a jour d'un produit de connaissances - Traduit et inspiré de Page MJ, McKenzie JE, Bossuyt PM, Boutron I, Hoffmann TC, Mulrow CD, et al. The PRISMA 2020 state-
Documents retenus lors d'un précédent ] ment: an updated guideline for reporting systematic reviews. BMJ 2021;372:n71. doi: 10.1136/bmj.n71. Pour plus d'informa-
repérage. . .. .. tion, consulter http://www prisma-statement.org/
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ANNEXE C

Recommandations/indications issues des documents et constats

Tableau C-1 Liste des recommandations/indications issues des documents et constats

RECOMMANDATION
DOCUMENT - s
(Pays) QUALITE* DETAILS (RVENONCE (E) (/, , %) CONSTATS
ays
Y R E FORCE
Utilité clinique
Jaunisse prolongée ou tardive (> 14 jours) : Le dépistage Le dosage de la bilirubine
de tous les nouveau-nés atteints de jaunisse a 2 semaines directe n’est pas indiqué a la
permet de détecter la cholestase dans un nombre suite d’un résultat normal de
relativement restreint de cas, d’ou les recommandations bilirubine sérique totale
suivantes : . -
CAHS 2024 AGREE || : o » . ] . SI’|§ valeur de la bilirubine
= Mesure de la bilirubine sérique totale et conjuguée sérique totale est normale.
1 | (CAHS, 2024) Faible (directe) a 2 semaines chez les nourrissons nourris v Nd (SCCC, 2023)
(Australie) (49 %) au lait maternise. Le dosage de la bilirubine
= Mesure de la bilirubine sérique totale et conjuguée directe est indiqué :
(directe) a 3 semaines chez les bébés nourris au lait Chez les nouveau-nés d’age
maternel dont 'état clinique est par ailleurs gestationnel 2 35 semaines qui
satisfaisant. sont ictérigues (Brigham and
Women'’s Hospital, 2016;
Recommandation de surveillance : La Fondation de la James, 2019
fibrose kystique recommande que les personnes atteintes = dans les 24™° heures de
de fibrose kystique et d’'une maladie hépatique avancée vie (Queensland Clinical
Sellers et al., AGREE || - subissent un examen physique spécifique au foie et une Guidelines - Queensland
AASLD 2024 " | mesure des taux d’aspartate aminotransférase (AST), Vote, n (%) Health, 2022; The Royal
2 (Sellers et al., 2024) Bonne d’alanine aminotransférase (ALT), de gamma- v 22/2é (105) Children's Hospital
” " (84 %) glutamyltranspeptidase (GGT), de phosphatase alcaline Melbourne, 2020).
(Etats-Unis) ° (PAL), de bilirubine conjuguée (ou directe), d’'albumine, de « & 7iours de vie ou plus
plaguettes et du rapport international normalisé (RIN) au c th tal 2017p -
moins tous les six mois afin de détecter la progression de la (Co ey etal, ,)’ st
maladie hépatique. nourri avec une préparation
pour nourrisson (Wong et
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DOCUMENT
(Pays)

QUALITE*

DETAILS

RECOMMANDATION
(R)/ENONCE (E) (v, ,X)

R E FORCE

Shaked et al.
UpToDate 2024

(Shaked et Pena,
2024)

(Etats-Unis)

AGREE Il :
Modérée
(59 %)

L'évaluation initiale en laboratoire d'un enfant présentant un
ictére doit commencer par la mesure de la bilirubine sérique
totale avec fractionnement (bilirubine conjuguée et non
conjuguée), suivie d’ALT et d’AST sériques, de
I'hémogramme complet avec numération des réticulocytes
et de I'examen microscopique du frottis sanguin.

La mesure de la bilirubine totale sérique avec
fractionnement est le premier test dans I'évaluation du
patient souffrant d'ictére. Les appareils de mesure
transcutanée de la bilirubine fournissent des mesures utiles
des taux de bilirubine chez les nouveau-nés, mais ne
permettent pas de distinguer la bilirubine conjuguée de la
bilirubine non conjuguée.

Si I'hyperbilirubinémie est présente, I'étape suivante
consiste a déterminer si elle est conjuguée ou non.
Approche diagnostique de I'hyperbilirubinémie non
conjuguée : Pour les nourrissons et les enfants présentant
un ictére, la premiére étape consiste a mesurer la bilirubine
totale et la bilirubine conjuguée.

Choisir avec soin
SCCC 2023

(SCCC, 2023)
(Canada)

AGREE Il :
Faible
(49 %)

Evitez de prescrire systématiquement le dosage de la
bilirubine directe avec celui de la bilirubine totale chez les
patientes et les patients : le dosage de la bilirubine directe
est inclus dans le dosage de la bilirubine totale. En effet, le
dosage de la bilirubine totale mesure les taux de bilirubine
directe (conjuguée et delta) et indirecte (non conjuguée).
Par conséquent, si le taux de bilirubine totale est bas ou
indétectable, il est alors inutile de mesurer le taux de
bilirubine directe. Il a été démontré que restreindre le
dosage de la bilirubine directe aux personnes qui ont un
taux élevé de bilirubine totale permet de réduire le nombre
d’analyses superflues. Il a aussi été suggéré de mettre en
place un algorithme d’analyse systématique chez les
nourrissons, ou la bilirubine directe serait automatiquement
analysée lorsque le taux de bilirubine totale est élevé, pour
accélérer la détection d’'une atrésie des voies biliaires tout

Consensus
X Delphi
(> 80 %)

CONSTATS

Bhutani, 2023), ou avec
une bilirubine sérique totale
élevée de maniére continue
a moins de 34,2 ymol/L du
seuil d’un traitement par
photothérapie (Kemper et
al., 2022)

au 14¢ jour de vie ou plus
(Amos et al., 2017; ACCP,
2018; Barrington et
Sankaran, 2021;
BSPGHAN - Liver Steering
Group, 2016; Dani et al.,
2015; Fawaz et al., 2017,
Khan et Kim, 2022; NSW
Government, 2016;
Queensland Clinical
Guidelines - Queensland
Health, 2022; Ranucci et
al., 2022; Shah et Loomes,
2022; The Royal Children's
Hospital Melbourne, 2020;
Wong et Bhutani, 2023), si
nourri avec une préparation
pour nourrisson (CAHS,
2024; Fawaz et al., 2017,
Kemper et al., 2022), ou
sous allaitement maternel
(Hyperbilirubinemia CPG
Work Group, 2019; Wong
et Bhutani, 2023)

au 21¢ jour de vie ou plus
(Hartman et al., 2018; Khan
et Kim, 2022; Sanchez-
Redondo Sanchez-Gabriel
et al, 2017) sien
allaitement maternel
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DOCUMENT
(Pays)

QUALITE*

DETAILS

RECOMMANDATION
(R)/ENONCE (E) (v, ,X)

R

E

FORCE

en réduisant le nombre de prélévements sanguins
supplémentaires nécessaires.

Jackson &
MacLaren NHSGGC
2023

(Jackson et
MacLaren, 2023)

(Royaume-Uni)

AGREE Il :
Modérée
(59 %)

Nourrissons agés de plus de 2 semaines (ictére prolongé) —
Lignes directrices cliniques :

1. Les enfants nés a terme dont la jaunisse reste visible au-
dela de 14 jours doivent faire I'objet d’'un examen plus
approfondi.

2. En supposant qu’il n’y ait pas de problémes cliniques, ils
peuvent étre examinés au moment opportun (au cours de la
semaine suivante), conformément aux pratiques locales.

3. Les points suivants de 'anamneése doivent étre passés
en revue :

a. Le bébé était-il a terme (> 37 semaines) ?

b. Méthode d’alimentation

c. Le bébé a-t-il recu de la vitamine Ken IM ?

d. Le bébé prend-il suffisamment de poids ?

e. Le bébé a-t-il des selles pales ?

f. Le bébé a-t-il des urines foncées ?

g. Y a-t-il des antécédents familiaux ?

h. Le bébé avait-il la jaunisse le premier jour de vie ?

i. Le bébé a-t-il recu une photothérapie dans l'unité
néonatale ?

j. Antécédents alimentaires
k. Couleur des selles

4. L’'examen, y compris la mesure du poids, doit étre
effectué.

Nd

CONSTATS

(CAHS, 2024; Fawaz et al.,
2017; Kemper et al., 2022)

Chez les nouveau-nés d’age

gestationnel

= 37 semaines qui sont
atteints d’icteres persistant
au 14¢€ jour de vie ou plus
(Amos et al., 2017;
BSPGHAN - Liver Steering
Group, 2016; Jackson et
MacLaren, 2023; NSW
Government, 2016)

< 37 semaines qui sont
atteints d’ictéres persistant
au 21¢ jour de vie ou plus
(Amos et al., 2017;
BSPGHAN - Liver Steering
Group, 2016; NSW
Government, 2016).

En présence d’'un ictére :

chez les enfants (Shaked
et Pena, 2024)

chez les adultes (Fargo et
al., 2017; Newsome et al.,
2018; SCCC, 2023)

Dans le cadre :

d’une cholangite biliaire
primitive, pour I'évaluation
de la sévérité (Corpechot et
al., 2022; EASL, 2017;
HAS, 2021) et pour le suivi
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DOCUMENT
(Pays)

QUALITE*

DETAILS

RECOMMANDATION
(R)/ENONCE (E) (v, ,X)

R

E

FORCE

5. En I'absence de tout autre probléme, les examens
complémentaires se limitent a : a) un Fractionnement de la
bilirubine (bilirubine totale et fraction de bilirubine
conjuguée) b) le taux de G6PD - s'il est indiqué sur le plan
ethnique. Les résultats sont communiqués par téléphone
aux parents. Aucun autre suivi n’est nécessaire pour un
bébé épanoui, nourri au sein, dont la bilirubine totale est

< 250 ymol/L et la bilirubine conjuguée < 20 pmol/L. Toute
incertitude ou résultat anormal, en particulier chez les
bébés nourris au lait maternisé, doit étre discuté avec un
néonatologiste consultant.

Schilsky et al.,
AASLD 2023

(Schilsky et al.,
2023)

(Etats-Unis)

AGREE Il :
Modérée
(60 %)

Les parents au premier degré des patients chez qui I'on
vient de diagnostiquer une maladie de von Willebrand
doivent faire I'objet d'un dépistage de la maladie de von
Willebrand. S'il est disponible, et si des mutations
spécifiques a la maladie sont identifiées chez le patient, un
test génétique pour les mutations de 'ATP7B doit étre
réalisé et peut étre utilisé comme premier dépistage. Sinon,
I'évaluation clinique et biochimique doit comprendre les
éléments suivants : bréve anamnése concernant l'ictére, la
maladie hépatique et les caractéristiques de I'atteinte
neurologique ou psychiatrique ; examen physique ; cuivre
sérique, céruloplasmine, tests de la fonction hépatique, y
compris les aminotransférases, I'albumine et la bilirubine
conjuguée et non conjuguée.

Nd

Recommandation : Les parents au premier degré des
patients chez qui I'on vient de diagnostiquer une maladie de
von Willebrand doivent faire I'objet d'un dépistage de la
maladie de von Willebrand. Dans un pedigree ou il y a un
ou plusieurs individus atteints de la maladie de von
Willebrand, toute personne présentant des signes ou des
symptémes compatibles avec la maladie de von Willebrand,
quelle que soit la proximité du lien de parenté, doit étre
évaluée pour la maladie de von Willebrand. Les stratégies
disponibles sont I'évaluation du génotype de I'ATP7B et une
évaluation clinique compléte des tests de la fonction

Enoncé
d’orientation

CONSTATS

médical (Corpechot et al.,
2022)

d’une cholangite biliaire
sclérosante, pour
I'évaluation de la sévérité
(HAS, 2022) et pour le suivi
médical (Chazouilleres et
al., 2022)

d’'une hépatite auto-
immune, pour le diagnostic
et pour I'évaluation de la
sévérité (Lemoinne et al.,
2022)

pour le suivi d’une atteinte
hépatique avancée
associée a la fibrose
kystique (Sellers et al.,
2024)

pour le dépistage de la
maladie de Wilson chez la
parenté au 1°" degré de
personnes atteintes de
cette maladie (Schilsky et
al., 2023)
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RECOMMANDATION
DOCUMENT - i
QUALITE* DETAILS (RVENONCE (B) (/, , %) CONSTATS
(Pays) .
R E FORCE
hépatique (tests de la fonction hépatique comprenant les
aminotransférases, I'albumine et la bilirubine conjuguée et
non conjuguée)
Evaluation de l'ictére néonatal prolongé - Les nouveau-nés
Wong et al. présentant un ictére néonatal prolongé doivent faire I'objet
UpToDate 2’023 AGREE Il : d'un contrdle des taux de bilirubine totale et directe. Lors de
I'évaluation d'un ictére chez un nouveau-né agé de plus de
(Wong et Bhutani, Modérée 7 jours nourri au lait maternisé, nous suggérons d'effectuer v Nd
2023) (62 %) un test sanguin, comprenant les taux de bilirubine totale et
(Etats-Unis) 0 directe. Chez les nouveau-nés en allaitement maternel, la
persistance d’'un ictére au-dela du 14¢ jour de vie est
anormale.
Cholangite sclérosante primitive : une surveillance
Chazouilleres et al., biologique semestrielle associée a un examen clinique est
2022 AGREE II': | recommandée. Le suivi du traitement par un bilan
(Chazouilleres et Faible Pépatiqqe de routine (pilirub!ne totale et conjuguée, PAL, v Nd
al., 2022) ransaminases, albu.mlnej,.decomptg plaqye.ttalre et temps
’ (29 %) de Quick) permet d'identifier les patients a risque d'effets
(France) indésirables. Les paramétres les plus importants sont les
taux de bilirubine et de PAL.
Chez les patients (cholangite biliaire primitive) sous
traitement, le suivi par des tests de routine de la fonction
hépatique (bilirubine totale et conjuguée, PAL, v Nd
Corpechot et al., transaminases, albumine, décompte plaquettaire et temps
2022 AGREE Il : | de prothrombine) permet d'identifier les patients a risque
(Corpechot et al., Faible deffets indésirables.
2022) . . . . .
(43 %) Les méthodes non invasives recommandées pour évaluer
(France) la gravité de la cholangite biliaire primitive sont les
suivantes (B1) : mesure des taux sériques de bilirubine v Accord fort
totale et conjuguée, d'albumine, de PAL et de
transaminase, ainsi que du décompte plaquettaire.
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(Pays)

QUALITE*

DETAILS

RECOMMANDATION
(R)/ENONCE (E) (v, ,X)

R E

FORCE

Les mesures biochimiques nécessaires a I'évaluation
initiale de la gravité de la maladie (cholestase biliaire
primitive) doivent comprendre au minimum les éléments
suivants : bilirubine totale et conjuguée, albumine,
décompte plaquettaire, taux de PAL et de transaminases.

Nd

10

HAS 2022
(HAS, 2022)

(France)

AGREE Il :
Bonne
(77 %)

Diagnostic et évaluation initiale — Cholangite sclérosante
primitive. Diagnostic de gravité (examens de gravité) : * Les
examens biochimiques nécessaires a I'évaluation initiale de
la gravité de la maladie doivent comprendre au minimum :
bilirubinémie totale et conjuguée, albuminémie, Temps de
prothrombine (avec facteur V), décompte plaquettaire, PAL
et transaminases.

Nd

11

Kemper et al., AAP
2022

(Kemper et al.,
2022)

(Etats-Unis)

AGREE Il :
Bonne
(88 %)

Pour les nourrissons nourris au sein qui ont toujours la
jaunisse a I'age de 3 a 4 semaines et pour les nourrissons
nourris au lait maternisé qui ont toujours la jaunisse a I'age
de 2 semaines, il convient de mesurer les concentrations de
bilirubine totale et de bilirubine a réaction directe (ou
conjuguée) afin d'identifier une éventuelle cholestase
pathologique.

Qualité
globale des
preuves X,

Recommand
ation

Pour les nourrissons nécessitant une escalade des soins, le
sang doit étre envoyé immédiatement (STAT) pour la
bilirubine sérique totale et la bilirubine directe, une
numération globulaire compléte, I'albumine sérique, la
chimie sérique, et le typage et la compatibilité croisée.

Qualité
globale des
preuves X,

Recommand
ation

Hyperbilirubinémie indirecte prolongée : les nourrissons
agés de 7 jours ou plus dont la bilirubine sérique totale
reste élevée a moins de 34,2 pmol/L du seuil de
photothérapie peuvent présenter une hyperbilirubinémie
indirecte prolongée, qui peut étre confirmée par la mesure
de la bilirubine sérique réagissant directement ou
conjuguée (c'est-a-dire une mesure de la bilirubine
fractionnée) en plus de la bilirubine totale.

Nd

CONSTATS
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12

Khan & Kim 2022
(Khan et Kim, 2022)
(Etats-Unis)

AGREE Il :
Modérée
(70 %)

Evaluation des patients présentant une élévation de la
bilirubine conjuguée : les nourrissons dont l'ictére apparait
aprés 2 a 3 semaines ou ceux dont l'ictére se prolonge au-
dela de 3 semaines doivent subir un dosage de la bilirubine
sérique totale et de la bilirubine conjuguée ainsi que
d'autres tests jugés appropriés pour les causes
pathologiques de l'ictére, sur la base de I'anamnése et de
I'examen physique.

Nd

Les nouveau-nés d'apparence saine présentant des signes
compatibles avec un ictére physiologique, un ictére
d'allaitement ou un ictére au lait maternel ne nécessitent
qu'un dosage de la bilirubine de dépistage, tel que le
bilirubinométre transcutané ou le dosage de la bilirubine
sérique totale, et un dosage de la bilirubine conjuguée pour
confirmer I'hyperbilirubinémie.

Nd

13

Lemoinne et al.,
2022

(Lemoinne et al.,
2022)

(France)

AGREE Il :
Faible
(45 %)

Diagnostic : (hépatite auto-immune) les examens
biologiques suivants doivent étre réalisés : dosage des
transaminases (AST et ALT), des PAL, de la GGT, de la
bilirubine totale et conjuguée, ainsi qu'une électrophorése
des protéines plasmatiques avec dosage des
gammaglobulines et des immunoglobulines G.

Nd

Les tests biochimiques pour I'évaluation initiale de la gravité
de la maladie (hépatite auto-immune) doivent inclure les
transaminases, la bilirubine totale et conjuguée, le temps de
prothrombine, I'albumine et le décompte plaquettaire.

Nd

14

QCG 2022

(Queensland
Clinical Guidelines
- Queensland
Health, 2022)

(Australie)

AGREE Il :
Bonne
(89 %)

Examens pathologiques de la jaunisse — Considérations :
un bébé cliniquement bien portant, sans facteurs de risque
pour une maladie sous-jacente, dont la jaunisse est
inférieure au seuil d'échange transfusionnel, doit étre pris
en charge :

= un dosage de la bilirubine sérique totale pour
déterminer si un traitement est nécessaire.

Nd

CONSTATS
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= une formule sanguine compléte (FSC) pour identifier
une hémolyse et/ou une infection

= un test direct a I'antiglobuline (DAT) pour identifier
une allo-immunisation de groupe sanguin (un DAT
faiblement positif peut se produire chez un bébé Rh
D positif d'une mére Rh D négative ayant regu une
immunoprophylaxie anténatale

= généralement sans signification si le dépistage
anténatal des anticorps maternels était négatif)

= mesurer les taux de bilirubine totale, conjuguée et
non conjuguée.

Chez les bébés présentant une jaunisse et 4gés de moins
de 24 heures : Effectuer : - Examens sanguins : bilirubine
sérique totale en urgence, y compris conjuguée et non
conjuguée; FBCo Groupe ABO; type Rh D (ou autre si
autres anticorps maternels); DAT.

Nd

Chez les bébés présentant une jaunisse et > 14 jours :
Effectuer : Examens sanguins : bilirubine sérique totale, y
compris conjuguée et non conjuguée; FSC et réticulocytes
Test de la fonction thyroidienne / Test de la fonction
hépatique.

Nd

15

Ranucci et al.,
SIGENP 2022

(Ranucci et al.,
2022)

(Italie)

AGREE Il :
Modérée
(59 %)

Les nourrissons dont l'ictére persiste aprés I'age de

2 semaines doivent faire I'objet d'une évaluation de la
cholestase par des mesures de la bilirubine sérique totale
et de la bilirubine réagissant directement (conjuguée).

GRADE 1A,
97% d'accord

Un ictére prolongé (défini comme un ictére qui dure plus de
deux semaines) observé chez pres de 15 % des
nourrissons doit faire suspecter une cholestase, ce qui
nécessite des examens complémentaires et en particulier la
détermination de la bilirubine conjuguée sérique.

Nd

CONSTATS
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16

Shah & Loomes,
UpToDate 2022

(Shah et Loomes,
2022)

(Etats-Unis)

AGREE Il :
Modérée
(58 %)

Panel initial de tests : I'évaluation initiale en laboratoire de
la cholestase néonatale doit comprendre les éléments
suivants :

Un bilan métabolique complet :

- Bilirubine totale et conjuguée : Pour évaluer
I'hyperbilirubinémie conjuguée (cholestase) par rapport a
I'hyperbilirubinémie non conjuguée.

Indications pour I'évaluation - tout nourrisson présentant
une jaunisse a I'age de deux semaines doit faire I'objet
d'une évaluation de la cholestase en mesurant la bilirubine
sérique totale et la bilirubine conjuguée (ou directe).
L'évaluation en laboratoire des nourrissons allaités au sein
qui ont un examen physique normal, des selles et des
urines de couleur normale et qui peuvent étre surveillés de
prés peut étre retardée jusqu'a I'age de trois semaines.

Hyperbilirubinémie conjuguée - Dépistage initial - chez un
jeune nourrisson, un seuil raisonnable pour débuter une
évaluation clinique est une bilirubine conjuguée (ou directe)
> 1,0 mg/dl (17,1 pmol/L). Pendant la période néonatale,
une élévation plus Iégére de la bilirubine conjuguée est
anormale et justifie un suivi étroit.

v Nd

17

Barrington et al.
CPS 2021

(Barrington et
Sankaran, 2021)

(Canada)

AGREE Il :
Modérée
(58 %)

Les nourrissons présentant une hyperbilirubinémie sévére
ou prolongée doivent faire I'objet d'un examen plus
approfondi, notamment en mesurant la composante
conjuguée de la bilirubine.

Grade C

Chez les nourrissons placés sous photothérapie, la mesure
de la fraction conjuguée doit étre envisagée.

v Non gradée

CONSTATS
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QUALITE* DETAILS PTG o)
(Pays) .
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Diagnostic et évaluation initiale — Cholangite biliaire
HAS 2021 AGREE II: | primitive. Diagnostic de gravité (examens de gravité) : » Les
examens biochimiques nécessaires a I'évaluation initiale de
18 | (HAS, 2021) Bonne la gravité de la maladie doivent comprendre au minimum : v Nd
(France) (79 %) bilirubinémies totale et conjuguée, albuminémie, décompte
plaquettaire, PALs et transaminases.
Investigations pour l'ictére dans la petite enfance
(< 24 heures) - Bilirubine sérique totale : non conjuguée
(indirecte) et conjuguée (directe), puis une formule v Nd
RCH 2020 sanguine.compl(‘?te et un test de Coombs en fonction de la
AGREE Il - présentation clinique.
(The Royal ’
19 | Children's Hospital Faible Tous les nourrissons présentant un ictére
Melbourne, 2020) (34 %) prolongé/conjugué (> 2 semaines) caus¢ par une
(Australie) ° septicémie, une hémolyse, une déshydratation/une
alimentation insuffisante, un ictére da au lait maternel ou v Nd
une hypothyroidie doivent subir un test de bilirubine sérique
totale (non conjugué/conjugué) et un bilan hépatique si la
bilirubine conjuguée est supérieure a 10 %.
Chez le nourrisson par ailleurs en bonne santé, nourri au
o . lait maternel et présentant un ictére prolongé (ictére durant
Hyperbilirubinemia > 14 jours), les sages-femmes peuvent envisager de
CPG Work Group prélever la bilirubine sérique totale (BST), y compris la
AOM 2019 AGREE II: | bilirubine conjuguée, afin de déterminer s'il est nécessaire Enonceé de
20 | (Hyperbilirubinemia Bonne de proceder a d'autres examens. v bonne
CPG Work Group, (81 %) Si le taux de bilirubine conjuguée est > 18 umol/L ou pratique
2019) supérieur a 20 % de la concentration de la BST, il convient
(Canada) de consulter un médecin pour qu'il procéde a d'autres
investigations sur les causes sous-jacentes potentielles de
l'ictére prolongé.

CONSTATS
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21

James

TCNH 2019
(James, 2019)
(Canada)

AGREE Il :
Faible
(41 %)

Les examens de laboratoire suivants sont recommandés
pour I'évaluation du nouveau-né atteint d'ictére :
concentrations de bilirubine totale, non conjuguée et
conjuguée (les concentrations de bilirubine conjuguée

< 20 % des concentrations de bilirubine sérique totale sont
considérées comme normales par les lignes directrices
actuelles fondées sur un consensus).

Nd

22

Choisir avec soin
ACCP 2018

(ACCP, 2018)
(Canada)

AGREE Il :
Modérée
(60 %)

Ne reportez pas au-dela de I'age de 2 semaines les tests
de bilirubine totale et conjuguée (directe) pour un nouveau-
né présentant un ictére persistant. L'atrésie des voies
biliaires se manifeste cliniquement vers I'adge de 2 semaines
par un ictére di a une hyperbilirubinémie conjuguée et a
des selles péles et acholiques. Tous les bébés dont l'ictére
persiste au-dela de deux semaines doivent subir un test
sanguin pour la bilirubine totale et la bilirubine conjuguée
(directe). Si la fraction de bilirubine conjuguée (directe) est
supérieure a 20 % de la bilirubine totale, il est nécessaire
d'orienter rapidement I'enfant vers une évaluation de
I'atrésie des voies biliaires. Un diagnostic et une
intervention chirurgicale précoces, avant I'age de 30 jours,
offrent les meilleurs résultats en termes de survie du patient
avec son propre foie, sans qu'il soit nécessaire de procéder
a une transplantation hépatique.

Nd

23

Hartman et al. 2018

(Hartman et al.,
2018)

(Etats-Unis)

AGREE Il :
Modérée
(52 %)

Constatations qui doivent déclencher I'évaluation en
laboratoire de l'ictére chez le nouveau-né a terme ou peu
prématuré : l'ictére au cours de la troisieme semaine de vie
ou au-dela doit déclencher le dosage de la bilirubine
sérique totale et de la bilirubine directe. Si le taux de
bilirubine directe est élevé, il faut entreprendre un bilan de
cholestase. Elle doit également déclencher un dépistage de
la thyroide et de la galactosémie.

Nd

CONSTATS
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24

Newsome et al.
CSSC BSG 2018

(Newsome et al.,
2018)

(Royaume-Uni)

AGREE Il :
Bonne
(86 %)

Il existe trois schémas courants de résultats anormaux des
tests hépatiques, dont la reconnaissance peut faciliter le
diagnostic : 1. élévation isolée de la bilirubine — le plus
souvent causée par le syndrome de Gilbert (touche 5a 8 %
de la population). Envisager une hémolyse chez les
patients souffrant d’anémie. Répéter les tests sanguins
hépatiques sur un échantillon a jeun avec une numération
globulaire compléte et une bilirubine directe et indirecte ; la
bilirubine totale devrait augmenter davantage, en raison de
la composante indirecte, et il ne devrait pas y avoir de
preuve d’'anémie. Si le patient est anémique, 'hémolyse
doit étre exclue en demandant une numération des
réticulocytes/lactate déshydrogénase/haptoglobine. Sila
bilirubine non conjuguée est plus nettement élevée

(> 40 pmol/L), il convient d’envisager des causes plus rares
telles que le syndrome de Crigler-Najjar et de procéder a un
test génétique.

25

Amos et al.
NICE 2017
(Amos et al., 2017)

(Royaume-Uni)

AGREE Il :
Bonne
(93 %)

Ne mesurez pas systématiquement le taux de bilirubine
chez les bébés qui ne présentent pas de jaunisse visible.

Chez les bébés cliniquement bien portants, ayant un age
gestationnel de 38 semaines ou plus et 4gés de plus de

24 heures, et dont le taux de bilirubine est inférieur au seuil
de photothérapie de plus de 50 umol/litre, ne pas répéter
systématiquement la mesure de la bilirubine.

X Nd

Soins aux nourrissons présentant un ictere prolongé : chez
les nourrissons dont I'dge gestationnel est égal ou
supérieur a 37 semaines et dont l'ictére dure plus de

14 jours, et chez les nourrissons dont I'dge gestationnel est
inférieur a 37 semaines et dont l'ictére dure plus de

21 jours - rechercher des selles pales et crayeuses et/ou
des urines foncées qui tachent les couches - doser la
bilirubine conjuguée - effectuer un hémogramme -
déterminer le groupe sanguin (mére et enfant) et le DAT.

CONSTATS
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RECOMMANDATION

POCUMENT QUALITE* DETAILS PTG o)
(Pays) .
R E FORCE
Bilan biologique complémentaire a visée étiologique. Un tel
bilan est recommandé pour toute hyperbilirubinémie
atteignant le seuil de traitement et toute hyperbilirubinémie
traitée ou se prolongeant au-dela d’une semaine car
Cortey et al. 2017 AGREE Il : I'étiologie conditionne la prise en charge de l'ictere. Ce bilan
doit associer au minimum : un dosage de bilirubine directe
26 | (Cortey et al., 2017) Modérée | ou conjuguée pour ne pas méconnaitre une cholestase et v Nd
(France) (65 %) retarder sa prise en charge; une numération formule
° sanguine, avec dosage des réticulocytes ; un groupe
sanguin ABO, Rhésus et Kell avec test de Coombs direct
chez I'enfant, interprétés en fonction du groupe sanguin et
des recherches d’agglutinines irrégulieres (RAI)
maternelles.
L'European Association for the Study of the Liver (EASL) Grade -
EASL 2017 AGREE II': | recommande d'évaluer tous les patients pour déterminer le , >rade .
27 | (EASL. 2017 Modéré stade de la maladie (cholangite biliaire primitive) en utilisant v E’\\j/.ldence i
( » 2017) oderee une combinaison de tests non invasifs (bilirubine, PAL, lveau d1e
(Europe) (74 %) AST, albumine, décompte plaquettaire et élastographie) au prgg;/ti
départ et pendant le suivi.
Niveau de
preuve C
(C = consens
L'évaluation de laboratoire visant a déterminer |'étiologie de us, preuve
Fargo et al l'ictere doit inclure la bilirubine fractionnée, une numération orientée vers
’ AGREE || : | sanguine complete, la ALT, la AST, la GGT, la PAL, le v la maladie,
AAFP 2017 temps de prothrombine et/ou le rapport international pratique
28 Modérée | normalisé, I'albumine et les protéines. habituelle,
(Fargo et al., 2017) (54 %) opinion
(Etats-Unis) d'expert ou
série de cas).
L'évaluation initiale en laboratoire de l'ictére chez I'adulte v Nd

doit comprendre la bilirubine fractionnée, 'hémogramme,
I'ALT et la AST, la PAL, la GGT, le temps de prothrombine

CONSTATS
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et/ou le rapport international normalisé, I'albumine et les
protéines.

Algorithme : lorsque le patient semble avoir la jaunisse :

1) Effectuer 'anamneése et I'examen physique ; effectuer les
tests de laboratoire de dépistage (bilirubine fractionnée,
hémogramme complet, ALT, AST, PAL, GGT, temps de
prothrombine et/ou rapport international normalisé,
albumine, protéines). Si les taux de bilirubine totale et
directe/conjuguée sont élevés, il faut envisager une
hyperbilirubinémie conjuguée.

Nd

29

Fawaz et al.

ESPGHAN &
NASPGHAN, 2017

(Fawaz et al., 2017)

(Amérique du Nord
& Europe)

AGREE Il :
Modérée
(68 %)

L'évaluation minimale pour tout professionnel de santé
rencontrant un nourrisson présentant un ictére apreés I'age
de 14 jours doit comprendre une anamnése compléte, y
compris les antécédents familiaux et I'histoire de la
gestation de la mére, un examen physique, une inspection
de la couleur des selles et une mesure de la bilirubine
fractionnée.

Nd

En cas de suspicion de cholestase, il est recommandé de
procéder a des investigations ciblées rapides :

Examens ciblés du nourrisson souffrant de cholestase
persistante : Niveau 1 : évaluation aprés I'établissement de
la cholestase afin d'identifier les troubles traitables et de
définir la gravité de l'atteinte hépatique.

Sang - FSC et différentielle, RIN, AST, ALT, AP, GGT,
bilirubine sérique totale (BST), bilirubine directe (ou
bilirubine conjuguée), albumine et glucose.

Nd

Tout nourrisson nourri au lait maternisé présentant une
jaunisse apres I'age de 2 semaines doit faire I'objet d'un
bilan de cholestase avec mesure de la bilirubine sérique
totale et conjuguée (directe). Selon les pratiques locales,
les bébés nourris au sein qui semblent par ailleurs en
bonne santé peuvent étre suivis cliniquement jusqu'a I'age
de 3 semaines, aprés quoi, s'ils semblent ictériques, ils

Grade 1A :
Recommand
ation forte,
Qualité
élevée des
preuves

CONSTATS

33




RECOMMANDATION

POCUMENT QUALITE* DETAILS (RVENONCE (E) (v, -, X)
(Pays) .
R E FORCE
doivent subir une évaluation sérique de la bilirubine sérique
totale et conjuguée (directe).
Grade 1A:
Les mesures de la bilirubine sérique doivent toujours étre F\;etici;)nn}g:?:d
fractionnées en hyperbilirubinémie non conjuguée v Qualité ’
(indirecte) ou conjuguée (directe). slevée des
preuves
Sanchez-Redondo
Sanchez-Gabriel et
al., AEP 2017 AGREE II': | Recommandations pour I'étiologie : une mesure de la R
L . LA X ; . ecommand
- bilirubine directe doit étre effectuée chez les nourrissons qui -

30 | (Sanchez-Redondo Modérée L . . ; ' v ation de
Sanchez-Gabriel et ont la jaunisse 3 semaines ou plus apres la naissance afin grade |
al., 2017) (55 %) d'identifier une cholestase.

(Espagne)
Tous les nourrissons dont la jaunisse persiste a 'age de
deux semaines (ou trois semaines s'ils sont nés avant
terme, c’est-a-dire a moins de 37 semaines de gestation) v Nd
doivent faire I'objet d’'un prélévement sanguin en vue d’'un
dosage de la bilirubine sérique, a la fois totale et
conjuguée.
BSPGHAN 2016
(BSPGHAN - Liver AGREE Il | Examens de premiere phase : ces examens doivent étre
31 | Steering Group, Faible effectués chez les nourrissons présentant un ictere
2016) conjugué prolongé et dont I'état clinique est stable.
(33 %) Biochimie :
(Royaume-Uni) L . .
= Glycémie et/ou les marqueurs biochimiques a jeun v Nd

dans les 24 premieres heures de 'admission

= Na, K, urée, créatinine, lactate et bicarbonate
sériques

= Calcium, phosphate
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RECOMMANDATION

DOCUMENT ) 5 - i
QUALITE* DETAILS (EHEELER = )
(Pays) .
R E FORCE
= Bilirubine (totale et conjuguée)
= ALT+/-AST, PAL, GGT
= Albumine
= - Cholestérol et triglycérides
Etiologie et évaluation : chaque nourrisson présentant un
ictere doit étre évalué pour déterminer I'étiologie et la
BWH 2016 gravité de I'hyperbilirubinémie afin d’orienter le traitement
. e Ve . . . e
(Brigham and AGREE Il : | approprié — En cas d'ictére apparaissant a partir du 7¢ jour :
32 | Women'’s Hospital, Faible 1) Hyperbilirubinémie indirecte (non conjuguée) : v Nd
2016) (34 %) envisager un ictére dd au lait maternel, une
b o o
(Etats-Unis) hypothyroidie, une septicémie.
2) Hyperbilirubinémie directe (conjuguée) : évaluer
les causes de cholestase.
Les nourrissons présentant une jaunisse prolongée aprés
I'age de 2 semaines doivent faire I'objet d'un examen visant
a mesurer la bilirubine sérique totale et conjuguée. Les v Nd
nourrissons présentant une jaunisse prolongée aprés I'age
NSW 2016 . | de 2 semaines doivent faire I'objet d'un examen visant a
AGREE Il : o . ; .
mesurer la bilirubine sérique totale et conjuguée.
(NSW Government, .
33 2016) Faible
o L'examen initial d'un ictére prolongé persistant au-dela des
. (47 %) I ) .
(Australie) 14 premiers jours de vie chez un nouveau-né a terme
(= 37 semaines d’'age gestationnel) ou au-dela de 21 jours v Nd
de vie chez un nouveau-né prématuré (< 37 semaines
d’age gestationnel) doit inclure la bilirubine totale et la
bilirubine conjuguée.
. L'examen initial le plus important de la cholestase
Dani et al., 2015 AGREE Il | hgonatale est la mesure des taux de bilirubine sérique v Nd
34 | (Dani et al., 2015) Modérée | fractionnée.
(Italie) (51 %) Les nouveau-nés présentant un ictére prolongé (> 14 jours) v Nd
doivent faire I'objet d'une évaluation de la cholestase en
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DOCUMENT
(Pays)

QUALITE*

DETAILS

RECOMMANDATION
(R)/ENONCE (E) (v, ,X)

R

E

FORCE

mesurant le taux de bilirubine sérique fractionnée, I'AST,
I'ALT, la PAL, la GGT, I'albumine sérique et les tests de

coagulation.

CONSTATS

Un v indique une recommandation positive; un X indique une recommandation négative; un

non disponible.

indique une recommandation conditionnelle; Nd : Force de la preuve ou des recommandations

Abréviations : ALT : alanine aminotransférase; AST : aspartate aminotransférase; BST : bilirubine sérique totale; BTc : Bilirubinomeétre transcutané; DAT : Test direct a I'antiglobuline;
FSC : Formule sanguine compléte; GGT : Gamma-glutamyltranspeptidase; G6PD : Glucose-6-phosphate déshydrogénase; K : potassium; Na : sodium; PAL : phosphatase alcaline;
RAI : Recherche d’agglutinines irrégulieres; RIN : Rapport international normalisé.

* Qualité du guide attribuée selon le score AGREE Il : Trés faible : < 25 %; Faible : > 25 % — < 50 %; Modérée : > 50 % — < 75 %; Bonne : > 75 %.
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