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Acute fatty liver of pregnancy is a rare condition that occurs during the 

third trimester of pregnancy. Formerly regularly fatal, this pathology 

currently benefits from a better maternal and fetal prognosis, , due to 

earlier diagnosis, rapid delivery and symptomatic treatment. An 

observation is reported of a case which presented at a late stage after 

having developed a frank cutanocellular jaundice with significant 

hypertransaminasemia and thrombocytopenia and a drop in PT with a 

rapid progression to a picture of hepatocellular insufficiency 

associating a hepatic encephalopathy and hemostasis disorders. 
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Introduction:- 
La stéatose hépatique aigue gravidique (SHAG) est une maladie spécifique de la grossesse. Décrite initialement au 

début du XXème siècle [1,2], elle survient au 3 ème trimestre le plus souvent. Elle est due à une accumulation de 

lipides dans les hépatocytes. La SHAG est une cause d'insuffisance hépatocellulaire aiguë. Il s’agit d’une pathologie 

rare dont la fréquence exacte est difficile à évaluer. Selon des séries, 1 accouchement/13328 aux Etats-Unis [3], 

1/15900 au Chili [4], 1/1000 au Pays de Galles [5] et plus récemment, 1/20000 au Royaume-Unis [6]. La SHAG est 

une pathologie, grave potentiellement fatale pour la mère et l’enfant. Son pronostic s’est considérablement amélioré 

ces dernières années grâce à l’extraction fœtale précoce [7]. IL existe une association avec un déficit en -oxydation 

des acides gras. 

 

Patient Et Observation:-  
Il s’agit d’une patiente de 38 ans. G3P2 avec 2 enfants vivants. La troisième grossesse est l’actuelle, non suivie , 

l’anamnèse infectieuse était négative avec absence de prise de médicaments ou de toxiques  au cours de la grossesse 

, admise au terme de 31 SA en phase active du travail avec à l’examen clinique ,on note un ictère cutaneomuqueux 

sans prurit , une apyrexie, , un foie mesurant 12 cm sur la ligne medio-claviculaire, une hémodynamique 

satisfaisante (Pa = 120/80 mmHg , fc = 92 b / min), une oligurie et l'absence d'hémorragie extériorisée. Sur le plan 

obstétrical, les mouvements actifs fœtaux et les bruits du cœur aux deux foyers sont présents, un col effacé à 100% 

dilaté à 6 cm.une échographie obstétricale a été réalisée en urgence et qui a objectivé une grossesse gémellaire 

évolutive avec des mensurations qui correspondent à l’âge gestationnel, les 2 fœtus étaient en présentation 

céphalique.une heure après l’admission l’accouchement  s’est déroulé par voie basse , sans épisiotomie. Les scores 

d'Apgar à 1 et 5 mn sont les suivants : 8/10 pour le premier jumeau, 6/10 pour le second.les poids de naissances : 

1900g pour le premier jumeau, 1700g pour le second. Immédiatement après l'accouchement, la perfusion 
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d'ocytociques est maintenue .Un bilan biologique a été fait en urgence pour la mère et qui a objectivé des 

perturbations notamment : une hypertransaminasémie  (SGOT = 122 UI, SGPT =98 UI) ) une thrombopénie à 70.10 

³ avec un TP à 10 %. La patiente à  été hospitalisée en milieu de  réanimation puis décédée quatre jours après par 

insuffisances hépatocellulaire  et rénale. 

 

Discussion:- 
A un stade précoce la SHAG se traduit par une symptomatologie abdominale (nausées, vomissements dans 75% des 

cas et douleurs épigastriques dans 50%), associée éventuellement à un syndrome toxémique (HTA) dans 50% des 

cas, ou à un syndrome polyuro-polydispsique, plus caractéristique mais présent chez 10% des patientes seulement. 

En cas d’absence de diagnostic à la phase précoce la SHAG évolue vers un tableau d’insuffisance hépatocellulaire 

potentiellement mortel pour la mère et le fœtus associant encéphalopathie hépatique et troubles de l’hémostase 

accompagnés d’insuffisance rénale aigue, et d’hypoglycémie. 

 

Des perturbations biologiques sont associées. Une hypertransaminasémie pouvant aller de la limite supérieure de la 

normale jusqu’à > 500 UI/L , une hyperuricémie, une hyperleucocytose, une insuffisance rénale, une thrombopénie 

et une baisse du TP sont habituellement rencontrées [8]. Le diagnostic de SHAG doit être facilement évoqué devant 

ces anomalies biocliniques. 

 

L’échographie peut montrer une hyperéchogénicité diffuse ou hétérogène est en faveur d’une SHAG. Une ascite 

peut être présente dans les formes évoluées. Sa normalité n’élimine pas le diagnostic et doit faire poursuivre les 

investigations. La tomodensitométrie sans injection de produit de contraste est utile. Il doit être réalisé une mesure 

de la densité hépatique et splénique. En temps normal la densité hépatique est supérieure à celle de la rate tandis que 

lors de la SHAG, la densité hépatique devient inferieure, ce qui permet de faire le diagnostic. Plusieurs mesures de 

densité hépatiques doivent être réalisées en raison de la localisation hétérogène de la stéatose [9]. Un travail récent 

suggère l’intérêt de l’IRM dans ce cadre, mais des études supplémentaires sont nécessaires pour confirmer ces 

résultats [10]. 

 

Le gold standard pour le diagnostic de SHAG est l’histologie. Cependant la ponction biopsie hépatique est un 

examen invasif et la morbi-mortalité de cet examen n’est pas nulle. De plus, lors des atteintes avancées de la SHAG 

des troubles de la coagulation apparaissent et augmentent le risque de complication. En cas de doute diagnostique 

pré ou post-partum, une biopsie hépatique doit être discutée. En cas de troubles de la coagulation, la PBH doit être 

réalisée par voie transveineuse. Le prélèvement doit être associé à un fixateur ne dissolvant pas les graisses. Il est 

étudié après une coloration Oil Red O. Une stéatose micro-vacuolaire centro-lobulaire est observée. Les noyaux 

hépatocytaires gardent leur position centrale. Quelques foyers de nécrose hépatocytaire sont possible mais restent 

limités, sans nécrose massive. Une étude au microscope électronique peut être utile en cas de stéatose minime. Elle 

montrera également des anomalies mitochondriales. Ces lésions disparaissent très rapidement après la grossesse et 

n’évoluent pas vers une cirrhose [11]. 

 

A ce stade, des diagnostics différentiels sont possible, principalement une hépatite virale aigue ou un syndrome 

HELLP (Hémolyse, cytolyse et thrombopénie). Lors d’une hépatite virale à herpes simplex virus, une fièvre élevée 

et la présence de vésicules orienteront le diagnostic. Un traitement antiviral par aciclovir est indiqué et la grossesse 

est poursuivie. Dans le syndrome HELLP les anomalies biologiques observées peuvent être similaires à la SHAG, la 

numération plaquettaire et l’activité de l’antithrombine peuvent aider à séparer ces deux diagnostics. L’imagerie 

pourra aider au diagnostic et les anomalies histologiques rencontrées au cours de ces deux pathologies sont 

différentes [12]. Dans les deux situations une extraction fœtale est nécessaire. 

 

Les critères de Swansea ont été proposés pour aider au diagnostic mais n'ont pas été validés par la biopsie hépatique 

ou des examens d'imagerie [5]. La présence de 6 ou plus des critères suivants en l’absence d’un diagnostic alternatif 

pose le diagnostic de SHAG [13].  

1. Vomissements  

2. Douleurs abdominales  

3. Polydipsie/polyurie  

4. Encéphalopathie 

5.  Elévation de la bilirubine (>14 mmol/l) 

6.  Hypoglycémie (< 4 mmol/l)  

7. Elévation de l’acide urique (> 340 mmol/l)  
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8. Leucocytose (L11,106/l)  

9. Ascite ou foie brillant à l’échographie  

10. Elévation des transaminases (> 42 IU/l)  

11. Hyperammoniémie (> 47 mmol/l)  

12.  Insuffisance rénale (créatinine > 150 mmol/l)  

13. Coagulopathie (PT >14 s ou PTT > 34 s)  

14. Stéatose microvésiculaire à la biopsie hépatique 

 

Dès le diagnostic posé ou fortement suspecté, l’extraction fœtale doit être envisagée. 

 

L'extraction fœtale est le principal traitement de la SHAG. Il faudra éventuellement corriger les troubles de 

l’hémostase à l’aide de plasma frais, fibrinogène et plaquettes afin de réduire au maximum le risque hémorragique. 

L’hypoglycémie devra être prévenue par des perfusions de sérum glucosé.  

 

Il existe un intérêt aux échanges plasmatiques dans le post-partum immédiat [14].  

 

Il n’existe pas de consensus sur la voie d’accouchement, néanmoins la voie basse semble possible si le travail est 

déjà enclenché, en l’absence de signe de souffrance maternelle ou fœtale ou en cas de maladie peu sévère.  Dans les 

autres cas, la césarienne semble préférable, au mieux, sous anesthésie générale [15]. Quelques cas de transplantation 

hépatique ont été décrits, situations où le diagnostic n’avait pas été évoqué assez précocement [16] 

 

Le pronostic de la SHAG a été transformé grâce à une évacuation utérine précoce. Avant les années 1970 la 

mortalité fœtale et maternelle atteignait des taux supérieurs à 75%. Dans une série récente, la mortalité maternelle 

était de 2%, la mortalité fœtale de 10% [5,7]. En cas de SHAG précoce, l’évolution est rapidement favorable, les 

lésions histologiques et les perturbations biologiques régressent les jours suivant l’accouchement, avec parfois une 

phase d’aggravation transitoire [17]. En cas d’insuffisance hépatocellulaire, une transplantation hépatique est très 

exceptionnellement nécessaire. Il existe un risque de récidive [18] 

 

La physiopathologie de la SHAG est incomplètement connue. Il s’agit d’un dépôt d’acides gras libres dans les 

hépatocytes de la mère. Il existe une association avec des déficits en  -oxydation mitochondriale des acides gras.  

 

Les troubles de l’oxydation des acides gras sont des maladies héréditaires autosomiques récessives pouvant être 

responsable d’hypoglycémie, de cardiopathie, de myopathie mais aussi de mort subite chez l’enfant [19]. 

L’oxydation des acides gras est essentielle au métabolisme. En effet, il s’agit d’une source d’énergie pour le tissu 

cardiaque, musculaire squelettique et neurologique. 

 

Les acides gras à longue chaine sont transportés activement au travers de la membrane hépatocytaire puis transloqué 

dans le cytoplasme mitochondrial grâce aux canaux carnitines. Une fois dans la mitochondrie, deux atomes de 

carbones vont être clivé par quatre réactions dans le cycle de -oxydation.  Pour une de ces quatre réactions une 

enzyme est nécessaire, la LCHAD (long-chain-3- hydroxyacyl-CoA-dehydrogenase). Elle compose une partie de la 

protéine mitochondriale trifonction (mitochondrial trifunctional protein = MTP) (Figure 1).  La MTP fait partie de la 

membrane mitochondriale interne. Elle est constituée de quatre sous-unités   et quatre sous unités   .L’activité de 

la LCHAD se situe à la de la MTP est codée par le. La sous-unité partie C-terminale de la sous-unité  gène 

HADHA situé en 2p23[20]. 

 

Dans la SHAG, des associations ont été mise en évidence avec des mutations de la LCHAD, principalement la 

mutation G1528C [21,22,23]. La présence de la mutation augmente par 18 le risque de SHAG pendant la grossesse 

[24]. Les fœtus étaient homozygotes ou hétérozygotes composites et les mères hétérozygotes. 
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Figure 1:- Physiopathologie : Béta-oxydation des acides gras. 

 

Conclusion:-  
La SHAG reste une pathologie grave. le diagnostic de la phase préictérique et l’évacuation utérine précoce 

constituent les seuls éléments pouvant améliorer sensiblement son pronostic. 
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