


Hémochromatose

Type 1 HFE RA
Type 2A Hémojuvéline RA
Type 2B Hepcidine RA
Type 3 Tf R2 RA
Type 4 Ferroportine DA

Cirrhose
Carcinome 
hépatocellulaire

Diabète

Atteinte cardiaque :
Myocardiopathie
Troubles du rythme/conduction

Indications de transplantation hépatique pour hémochromatose

Cofacteurs :
   alcool, syndrôme dysmétabolique…
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Survie des patients atteints d’hémochromatose
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Evolution de la fibrose après saignée
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Moment du diagnostic d’hémochromatose

Année n Hémochromatose 
méconnue

Saignée absente 
ou incomplète

CHC

Yu 2007 177 46 % 74 % 14 %

Dar 2009 22 18 % 55 % 27 %

Bardou-Jacquet 2013 18 5 % 33 % 89 %



Niederau C, Gastroenterology 1996

Hémochromatose : risque de carcinome hépatocellulaire 



Ko C, Liv Inter 2007

Effet de la surcharge en fer sur le risque de CHC



CHC au moment du diagnostic d’hémochromatose

Année n Hémochromatose 
méconnue

Saignée absente 
ou incomplète

CHC

Yu 2007 177 46 % 74 % 14 %

Dar 2009 22 18 % 55 % 27 %

Bardou-Jacquet 2013 18 5 % 33 % 89 %



Indication 2011
N % pmh

Cirrhose alcoolique   305  26,2   4,7
Cirrhose post-hépatite C   105   9,0   1,6
Cirrhose post-hépatite B ou B+D    28   2,4   0,4
Carcinome hépatocellulaire   281  24,1   4,3
Autre tumeur maligne    18   1,5   0,3
Autre tumeur bénigne     2   0,2   0,0
Hépatite fulminante    46   3,9   0,7
Cirrhose d'origine biliaire    21   1,8   0,3
Atrésie des voies biliaires    37   3,2   0,6
Cholangite sclérosante    29   2,5   0,4
Pathologie métabolique    51   4,4   0,8
Cirrhose auto-immune    25   2,1   0,4
Autre cirrhose    41   3,5   0,6
Autre pathologie    66   5,7   1,0
Retransplantation    109   9,3   1,7
Total  1164 100,0  17,9

Activité de transplantation hépatique en France : 2011

Rapport de l’Agence de Biomédecine 2012



Fagiuoli S, J Hepatol 2013

Maladies monogéniques accessibles à la transplantation hépatique

PFIC = Progressive Familial Intrahepatic 
Cholestasis

CF = cystic fibrosis
PH = primary hyperoxaluria
FAP = familial amyloid polyneuropathy
GSD = gmycogen storage disease
CN1 = Crigle-Najjar disease
HH = hereditary hemochromatosis
WD = Wilson disease



Hémochromatose

Type 1 HFE RA
Type 2A Hémojuvéline RA
Type 2B Hepcidine RA
Type 3 Tf R2 RA
Type 4 Ferroportine DA

Cirrhose
Carcinome 
hépatocellulaire

N < 18
(1 %)

N < 6 n = 12

Registre américain = 1,1 %
Yu, Ioannou, Gastroenterology 2007



Inscription en liste nationale d’attente de TH

« Cirrhose »

MELD = 10 x [
  0,957 x log e créatinine (mg/dl)
+ 0,378 x log e bilirubine (mg/dl)
+ 1,12 x log e INR
+ 0,643]

Olthoff et al, Liver Transplant 2004
http://www.optn.org

CHC TNM2

« in Milan » : 
1 lésion < 5 cm
3 lésions < «  cm



Introduction d'une fonction réduisant le pouvoir discriminant du MELD
Pour permettre une compétition plus juste avec les cirrhoses graves

Score Foie V4 (2011)



CHC in Milan mais à score aFP > 2

Patient porteur d’une cirrhose et d’un CHC
CHC « in Milan » :

1 lésion unique de ≤ 5 cm
3 lésions dont la principale ≤ 3 cm

Score MELD même élevé (> 20)
Mais score αFP>2

e.g. αFP>100 ng/mL et nodule > 3 cm
Calcul du score αFP tous les trois mois
Effondrement des points liés à la durée d'attente pour les 

malades avec un score αFP>2 (Attention : si valeur manquante le score 
dépasse 2 +++) .

Réponse :
Downstaging réduisant l’αFP 

au dessous de 100
Foie « hors tour »



Année n Hémochromatose Autres pathologies HR

Survie 1 
an

Survie 5 
ans

Survie 1 
an

Survie 5 
ans

Yu 2007 177 86,1 % 77,3 % 88,4 % 74,0 % 0,99

Dar 2009 22 80,7 % 74,0 % 86,3 % 78,3 % ND

Bardou-
Jacquet 

2013 18 83,0 % 67,0 % 89,0 % 70 % ND

Résultats de la transplantation hépatique pour hémochromatose
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Résultats de la transplantation hépatique pour hémochromatose
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Résultats de la transplantation hépatique pour hémochromatose

United Network for Organ Sharing, 50,306 
adult cadaveric liver transplantations, 177 
for hemochromatosis



Diabète chez les patients transplantés pour hémochromatose

Niederau C, Gastroenterology 1996



Effet du diabète sur la survie des patients atteints d’hémochromatose

Niederau C, Gastroenterology 1996



Effet de la saignée sur le diabète

Niederau C, Gastroenterology 1996



Fenton H, Transplantation 2009

Effet de la surcharge en fer sur le risque cardiovasculaire



• Cardiovascular magnetic resonance (CMR) used to measure 
myocardial iron and left ventricular (LV) ejection fraction (EF).

• Myocardial siderosis was present in 6/18 (33%) of patients 
with presenting ferritin >1000 µg/L at diagnosis but in 0/13 in  
patients with ferritin <1000µ g/L (p = 0.028) 

• In 31 patients (genetically confrmed HFE-HC), 6 (19%) had 
myocardial siderosis (T2* <20 ms). Of these, 5 (83%) had 
heart failure and reduced LVEF which was correlated to the 
severity of siderosis (R2 = 0.57, p = 0.049) 

• Two patients had marked improvements in T2* and LVEF 
following venesection 

• 4 patients had low LVEF from other identifable causes 
without myocardial siderosis.

Carpenter JP, J Cardiovasc Magn Res 2013

Effet de la surcharge en fer sur le risque cardiovasculaire



Raichlin E, Transplantation 2009

Transplantation combinée cardiaque et hépatique 
pour maladies métaboliques



Niederau C, Gastroenterology 1996



Shizukuda Y, Am J Cardiol 2012

Trouble du rythme au cours de l’hémochromatose



Yu, Ioannou, Gastroenterology 2007

Décès après transplantation hépatique pour hémochromatose



Evaluation de la surcharge en fer (60 ± 35 mois)

Avant TH Après TH p

% saturation 
Transferrine

68 ± 30 % 28 ± 8,5 % 0,021

Hepcidine 1,61 ± 3,6 nmol/L 13,2 ± 8,1 nmol/L 0,006

(N 4 -30)

Concentration 
hépatique de fer 
(IRM)

Normale : 9/11
Modérément élevée : 1/11
Elevée 1/11 (sphérocytose 
héréditaire)

Evolution de la surcharge en fer 
après transplantation hépatique pour hémochromatose

Bardou-Jacquet, Hepatology 2013

Bralet MP, Hepatology 2004

5 TH pour hémochromatose
Evaluation à 8 ans, en moyenne
Histologie : pas de sidérose, BHC normal, Bilan du fer normal



Année Donneur Receveur Cause de la TH Sidérose 
hépatique

Crawford 2004 C282Y +/+ C282Y -/- Hep. fulm. 2/3 3ans

C282Y +/+ C282Y +/- Wilson 2/3 2ans

Ismail 2009 C282Y +/+ H63D +/- B,C,alcool 2/3 2ans

Dwyer 2011 C282Y +/+ C282Y -/- Hep. fulm 4 (fbrose 
2/6)

2ans

Wigg 2003 C282Y +/- HFE R6S +/- C alc 4 5 ans

Transplantation de greffons issus de porteurs de mutations HFE



Conclusions
• 1. L’hémochromatose est une indication rare de TH : 1% en France 

et aux USA
• 2. La TH est actuellement plus souvent réalisée pour CHC que 

pour cirrhose
• 3. La saignée est utile, même à un stade avancé de la maladies : 

effet bénéfque sur la fbrose, le diabète, le coeur
• 4. Le bilan pré-TH doit comporter une échographie 

cardiaque/dobutamine – l’étude de la conduction non nécessaire
• 5. Les résultats de la TH pour hémochromatose sont similaires à 

ceux des autres indications de cirrhose ou de CHC
• 6. L’hémochromatose ne récidive pas après TH : le foie joue le rôle 

principal dans la surcharge en fer


