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La définition de la thrombophilie telle émise par la société internationale de thrombose 

et de l'hémostase ainsi que par l'organisation mondiale de la santé est la susceptibilité à la 

thrombose par le biais de certains changements au niveau du système de coagulation. [1] 

On peut décrire la thrombophilie comme étant une situation d’hypercoagulabilité qui 

accroit le risque de survenue de la thrombose. La thrombophilie peut être soit d’une origine 

acquise ou bien héréditaire ou encore être le résultat d’association de facteurs 

environnementaux et de facteurs génétiques. [2] 

L’augmentation de la prescription du bilan biologique de thrombophilie est le résultat 

de la révélation des anormalités de la coagulation. Ce bilan est l’un des facteurs majeur de la 

détermination du diagnostic. [3]. 

L’une des pathologies de l’hémostase actuellement reconnues on retrouve la thrombose 

de la veine porte (TVPo). On peut la définir comme étant une maladie rarissime qui peut être 

mortelle. Elle réside dans l’existence d’un thrombus dans la veine porte et/ou dans des 

branches portales droite et/ou gauche. Le thrombus peut s’étendre aux autres vaisseaux 

splanchniques, les veines mésentériques inférieures et supérieure et la veine splénique. Chez 

l’adulte on déduit une incidence de (TVPo) récente ou chronique estimée à 0,7/100 000 

habitants/an et une prévalence à 3/100 000 habitants en Europe [4]. 

Ce travail est une étude rétrospective-descriptive d’une série de 109 patients ayant 

présenté une TVPo pour qui nous avons effectué des bilans de thrombophilie  au sein du 

laboratoire central d’hématologie du centre hospitalier universitaire IBN SINA de Rabat, 

s’étalant sur une durée de 5 ans,  allant du mois de Mars 2016 au Mois de Décembre 2021   

dont l’objectif est de mettre en évidence les facteurs étiologiques dans ce trouble 

thrombotique. 
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1. Patients et matériels 

Il s’agit d’une étude rétrospective-descriptive concernant les bilans de thrombophilie 

effectués au niveau du Laboratoire Central d’Hématologie du Centre Hospitalier Universitaire 

Ibn Sina de Rabat, Ces bilans ont été demandés dans la majorité des cas par les services de 

gastro- entérologie, médecine interne et autres services. 

Notre étude qui s’étale sur une durée de 6 ans, de Mars 2016 à Décembre 2021, nous a 

permis d’identifier 109 patients présentant une TVPo et étudier leur bilan de thrombophilie. 

La récolte des renseignements des patients a était réalisée à l’aide d’une fiche 

d’exploitation renseignée par les cliniciens (annexes 1 et 2) et complétée par notre laboratoire, 

elle contient les informations suivantes : 

* Les données épidémiologiques : nom, prénom, le sexe, âge, l’origine, 

* Les antécédents du patient : 

-Antécédents personnels : d’hémopathie,  thrombose, maladie vasculaire, facteurs de 

risque et prise de traitement. 

-Antécédents familiaux : de thrombose, consanguinité, 

* Les résultats des tests hématologiques : 

-Le temps de céphaline avec activateur (TCA) 

-Le taux de prothrombine (TP) 

-Le dosage de fibrinogène (Fg) 

-Le dosage de l’activité Antithrombine (AT) 

-Le dosage de l’activité Protéine C (PC) 

-Le dosage de l’activité Protéine S (PS) 

-Test de recherche de la résistance à la Protéine C activée (APCR) 

-Recherche des Anticorps Anti-phospholipides lupiques (RN-LA) 

-Taux de plaquettes (Hémogramme) 
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Les données obtenues sont renseignées dans les tableaux en annexe 2. 

                         Les patients compris dans cette étude : 

Les patients présentant une thrombose porte avec un bilan de thrombophilie réalisé au 

laboratoire Central d’Hématologie du CHUIS de Rabat, sans distinction  d’âge,  de sexe, ou 

de service. 

                       Les patients exclus : 

Nous avons exclus de notre étude tous les patients dont les renseignements biologiques 

recueillis ne sont pas complets, ainsi que ceux présentant une anomalie thrombotique autre 

que thrombose portale. 

 

2. Les méthodes 

2.1. La phase Pré-Analytique 

Les tubes de prélèvement sont acheminés au laboratoire accompagnés d’une 

prescription de bilan de thrombophilie et de la fiche d’exploitation remplie par le clinicien. 

Pour les tests d’hémostase : Les prélèvements sanguins sont effectués par ponction 

veineuse dans des tubes  contenant du citrate trisodique (0,109M), acheminés au laboratoire 

sans délai à température 20°C +/- 2°C. 

Plasma pauvre en plaquettes obtenu par double centrifugation thermostatée 15 à 20°C à 

3000 tours/minute pendant 15 minutes. 

Pour l’hémogramme, sang veineux recueilli sur EDTA.  

2.2. La phase Analytique 

Avant  de démarrer les dosages on fait un contrôle de qualité interne qui permet 

l’obtention de résultats fiables. 

Le bilan de thrombophilie a été réalisé sur Sysmex CS5100 en utilisant les réactifs 

Siemens et comprend le : temps de céphaline avec activateur (TCA), taux de prothrombine 
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(TP), activité protéine S libre, activité protéine C (PC), activité antithrombine (AT), recherche 

de la résistance à la protéine C activée (APCR) ainsi que la recherche des anticorps lupiques 

(LA) et le taux des plaquettes sur Sysmex XN9000. 

2.2.1. Le Taux de Prothrombine / le Temps de Quick 

Le TQ est effectué par le réactif Dade Innovin/Siemens, ce dernier est un lyophilisat de 

facteur tissulaire FT humain recombinant purifié et supplémenté de stabilisateurs et de 

tampon, de phospholipides synthétiques et de calcium. 

La détermination du temps de Quick de 6 dilutions des plasmas témoins 

(Multicalibrator /Siemens) a permis de réaliser une courbe de référence (droite de Thivolle) 

L’expression des résultats est en TQ et TP, les valeurs de références chez l’adulte : TP 

70-100%. 

 

Figure 1 : Conversion du temps de Quick (TQ) en taux de Prothrombine 

(TP) selon la courbe d’étalonnage de THIVOLLE : Laboratoire Central 

d’Hématologie CHUIS-Rabat 
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2.2.2. Le temps de Céphaline avec Activateur (TCA) 

La mesure du TCA est réalisée en utilisant le réactif Actin FS/Siemens. Ce dernier est 

constitué de phospholipides de soja purifiés, tampon acide, stabilisateur et conservateur. Les 

valeurs de références chez l’adulte : rapport TCA patient/TCA témoin inférieur ou égal à 1,2). 

 

2.2.3. Le taux de fibrinogène 

On dose le Fg par  la méthode de Von Clauss en utilisant le réactif Thrombin/Siemens. 

Contenant  une préparation de thrombine bovine lyophilisée,  supplémentée de stabilisateurs et 

de tampons, valeurs de références chez l’adulte : 2 à 4 g/L. 

 

2.2.4. Le dosage de l’activité Antithrombine 

On fait le dosage de l’AT par une méthode chromogénique qui utilise le réactif 

Innovance Antithrombin. L’AT entraine un effet antithrombotique intense et immédiat en 

présence d’héparine. 

Antithrombine + héparine    [antithrombine. Héparine] 

[AT.héparine] + FXa    [AT-héparine.FXa] + (FXa résiduel)  

Substrat chromogène FXa + FXa résiduel   Tripeptide + colorant 

Le colorant libéré est inversement proportionnelle à l’activité inhibitrice de l’AT 

existante dans l’échantillon. Valeurs de références sont compris entre 70 et 120 %.  

 

2.2.5. Le dosage de l’activité Protéine C 

On dose l’activité PC par  méthode chromogénique qui utilise le réactif Berichrom 

Protein C. 

La PC présente dans l’échantillon de plasma du patient est activée par le venin de 

serpent. On l’a déterminé sur la base d’un test cinétique avec  élévation de la densité optique à 

405 nm suite au clivage du substrat chromogène. Les valeurs normales sont situées entre 70 et 
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135 %. [6] 

 

2.2.6. Le dosage de l’activité Protéine S  

On dose l’activité protéine S par immuno- turbidimétrie, utilisant le réactif Innovance 

Free PS Ag. Les valeurs de références se situent entre 65% à 130%. [7] 

 

2.2.7. La recherche de la Résistance à la Protéine C activée 

La mutation Arg506Gln ou FVL est mise en évidence chez 90 à 95 % des patients qui 

présentent une RPCa, cette dernière est recherchée par méthode coagulométrique en utilisant 

les réactif ProC Global et plasma déficient en FV (Siemens). 

Les valeurs de la résistance à la protéine C activée sont normalement incluses dans un 

intervalle de 120 à  300 secondes. [8,9] 

 

2.2.8. La recherche des anticorps lupiques 

Pour dépister la présence des anticoagulants lupiques, on a de deux types de réactif : 

*  Réactif dRVV simplifié nommé réactif LA 1qui est un réactif de dépistage 

* Réactif dRVV nommé réactif LA 2 riche en phospholipides est un réactif de confirmation 

Le résultat est exprimé sous forme d’un  ratio (Ratio Normalisée Lupus Anticorps / RN-

LA). 

Ce ratio est jugé normal quand il est au-dessous d’une valeur de 1,2 : Absence de LA. 

[10,11] 

 

2.3. La phase Post-Analytique 

Après le dosage, les résultats des patients sont interprétés et mis à la disposition des 

cliniciens prescripteurs. 
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2.4. L’analyse statistique des données 

Nous avons pu traiter nos données via le logiciel office Excel 2010 et ce après la 

sélection des fiches de renseignements dument remplies. 

Ensuite nous avons saisi les informations des renseignements dans un tableau pour 

pouvoir analyser et interpréter facilement. 

Les données ont été objet d’analyse statistique en utilisant les techniques d’analyses 

descriptives via la solution IBM SPSS. 

L’expression des résultats a été réalisée sous forme de graphes, de camemberts, de 

courbes et d’histogramme.  
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1. Données épidémiologiques 

1.1. Le nombre de la population étudiée 

Cette étude s’est t’intéressé à un nombre de 726 malades pour le bilan de 

thrombophilie traité au Laboratoire Central d’Hématologie du CHU IBN SINA de Rabat. 

Cette  étude s’étale sur une période de 5 ans : de Mars 2016 à Décembre 2021. 

Le nombre total des patients présentant une thrombose porte est de 109 patients (15% 

par rapport aux 726 bilans effectués). Quant au nombre de patients présentant des anomalies 

au niveau du bilan de thrombophilie est de 78 patients (donc 71,55% du total des patients 

ayant une thrombose porte). 

 

1.2. La distribution des patients selon le sexe 

La répartition des patients selon le sexe a été comme suit : 

• 67 femmes, 

• 42 hommes, 

 

 

  

61%
39%

Distribution de l'echantillon selon le sexe

Féminin Masculin

Figure 2 : Distribution des patients selon le sexe 
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1.3. La distribution des tranches d’âge des patients 

L’âge moyen des patients est de 43 ans allant de 1  à 91 ans. Le graphe ci-dessous 

illustre les âges des patients :  

 

Figure 3 : Illustration des différentes tranches d’âge des malades 

1.4. La distribution selon les origines géographiques 

 

Figure 4 : Distribution des malades selon les régions géographiques 

<20 20 - 40 40 -- 60 >60

12,79%

24,42%

43,02%

19,77%

% des malades en fonction de l'age

54%

7%

3%

2%

5%

23%

4% 2%

Distribution des patients en fonction des régions
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Casablanca-Settat

Oriental

Fès-Meknès

Tanger- étouan-Al Hoceïma

Marrakech-Safi

Drâa-Tafilalet
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1.5. Les antécédents d’une Thrombose, traitement et bilan d’extension 

49 de nos patients présentent des antécédents de thrombose soit 45% du nombre total 

des patients. 

 

Figure 5 : Distribution des malades selon des antécédents de thrombose 

 

 

Figure 6 : Distribution des patients ayant un antécédent de prise médicamenteuse 

45%
55%

Antécédents de thrombose 

OUI NON

89%

5%

6%

Traitement

RAS Hématologie Radiologie
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Figure 7 : Distribution des malades selon le bilan d’extension 

 

1.6. La distribution selon le service prescripteur 

La provenance des différentes demandes de bilans de thrombophilie venait des services 

de l’Hôpital des Spécialités de Rabat, du Centre Hospitalier Ibn Sina (Avicenne), de l’hôpital 

d’enfants de  Rabat et d’autres hôpitaux de la capitale. 

On note que la majorité des prescriptions (68%) ont été effectuées au niveau du service 

hépato-Gastro-Entérologie. 

 

Figure 8 : Distribution des bilans selon leurs services prescripteurs 
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5%
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10
20
30
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2. Les résultats des bilans de thrombophilie 

2.1. Le taux de Prothrombine 

Le TP est dans les normes (de 70% à 100%) chez 74 patients ce qui représente donc 

68%, les 35 patients restants (soit 32%) présentent un TP relativement bas (moins de 70%). 

 

Figure 9 : Distribution des malades en fonction des taux de Prothrombine 

  

32%

68%

TP (%) 

< 70% 70% - 100%
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2.2. Le Ratio TCA 

Les patients ayant un ratio TCA normal sont au total de 70 patients ce qui représente un 

pourcentage de 64% des 109 cas étudiés. Le reste des 39 patients ont un ratio TCA > 1,2 ce 

qui représente donc un pourcentage de 36% des 109 ca étudiés 

 

Figure 10 : Distribution des malades en fonctions des rapports TCA. 

 

  

64%

36%

TCA

≤ 1,2

> 1,2
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2.3. Le taux de fibrinogène 

26% de nos patients présentaient des taux de fibrinogène diminués (inférieur à 2 g/l). 

Cependant, 55% des taux se situaient dans les normes (entre 2 et 4 g/l). Les 19% des patients 

restants ont des valeurs plus élevés que les normes. 

 

Figure 11 : Distribution des malades en fonctions de leurs taux de fibrinogène. 
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2.4. L’activité Antithrombine 

9 personnes parmi nos patients présentent une activité antithrombine basse (inférieur à 

70%) soit un pourcentage de 8% par rapports à nos 109 cas. 

Les patients présentant un déficit en AT, avaient un déficit par rapport à d’autres 

inhibiteurs physiologiques de la coagulation Vitamino K dépendants chez 9 patients (AT, PS 

et PC). 

 

Figure 12 : Distribution des malades en fonction de leur activité en AT 
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2.5. L’Activité en Protéine C 

Le nombre de patients qui représentaient un déficit en PC (valeur inférieur à 70%) était 

de 55 patients, représentant 51% des 109 cas étudiés. 

 

Figure 13 : Distribution des malades selon l’activité en PC 

 

La répartition de l’activité en PC inférieur à 70% se présente comme suit : 

• Un déficit isolé en Protéine C chez 49% des nos patients. 

• Un déficit en Protéine C associé à un déficit en Protéine S est trouvé chez 38% 

de nos patients. Seul un patient présentait une association entre le déficit en 

Protéine C et le déficit en AT soit 7%. 

• Déficit associé aux inhibiteurs physiologiques de la coagulation chez 6% (PC, 

PS et en AT) 

51%47%

2%

Activité PC (%)

< 70 [70-135] > 135
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Figure 14 : Distribution du déficit en Protéine C selon les autres déficits en inhibiteurs 

physiologique de la coagulation 
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2.6. Le déficit en Protéine S 

Les patients avec un déficit en activité Protéine S étaient au nombre de 54 patients ce 

qui représente environ 49%, contre 51% qui présentaient des activités PS dans les normes. 

 

Figure 15 : Distribution des malades selon leur activité en PS 

Pour des valeurs inférieures à 65% en activité en PS, ce déficit est isolé chez 52%. 

 

Figure 16 : Répartition du déficit en Protéine S selon d’autres déficits en inhibiteurs 

physiologique de la coagulation  
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2.7. La résistance à la PCa 

Dans notre étude qui touche 109 cas, 10 patients ont montré une résistance positive à la 

Protéine C activée, donc un pourcentage de 9%. 

 

Figure 17 : Distribution des malades selon l’APCR 

 

Les 10 cas positifs ont été répartis dans le graphe ci-dessous : 

 

Figure 18 : Distribution des malades ayants une résistance à la PCa en fonction de 

d’autres déficits en inhibiteurs physiologique de la coagulation  
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2.8. Les anticorps Lupiques (RNLA : Ratio Normalisé Lupus Anticorps) 

Seuls 3 patients avaient un taux des anticorps anti-phospholipides supérieur à 1,6. 

Le RNLA était dans les normes chez la majorité des cas, représentant un pourcentage de 83%. 

 

Figure 19 : Distribution des malades selon le RNLA 
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2.9. Les taux de plaquettes 

Parmi les cas présentant une TVPo, plus que la moitié avait un taux en plaquettes 

inférieur à 150 G/L. 35 patients (32%) avaient des taux normaux se situant entre 150 et 400 

G/L. Le reste des patients (17patents) présentent un taux élevé. 

 

Figure 20 : Distribution des malades selon les taux de plaquettes 
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1. L'hémostase et thrombose : 

L’hémostase est l’ensemble des mécanismes qui concourent à maintenir le sang à l’état 

fluide à l’intérieur des vaisseaux sanguins afin de prévenir les hémorragies spontanées   et à 

arrêter le saignement après une rupture vasculaire. 

Les acteurs principaux de l’hémostase sont la paroi endothéliale, les plaquettes 

sanguines, et les facteurs de la coagulation. On discerne 3 étapes de l’hémostase : l’hémostase 

primaire (la formation du thrombus blanc au niveau de la brèche vasculaire), la coagulation 

(la formation de caillot de fibrine pour consolider l’agrégat plaquettaire) et la fibrinolyse (la 

destruction du caillot formé et la perméabilisation des vaisseaux) [13]. 

Une anomalie congénitale ou acquise touchant 1 ou nombreux  facteurs de l’hémostase 

prédispose aux thromboses ou aux hémorragies. 

La thrombose apparait quand le système se déstabilise au profit de la phase de 

coagulation. 

1.1. L’équilibre hémostatique 

Normalement, le sang circule au niveau de l’arbre vasculaire à l’état liquide grâce à des 

facteurs physiologiques multiples notamment des composants plasmatiques, des cellules 

circulantes et la paroi vasculaire. 

L’homéostasie du volume et de la fluidité du sang est d’une importance vitale pour 

l’équilibre physiologique.  

Les anomalies localisées ou systémiques affectant la balance hémostatique résultent soit 

d’une exacerbation inappropriée d’une réponse normale avec débordement des mécanismes 

de régulation soit du défaut d’un ou plusieurs constituants. 
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Figure 21 : Illustration schématisée du Système Hémostatique [14] 

 

 

Les mécanismes pouvant aboutir à  l’élaboration d’un thrombus sont : lésion de la paroi 

vasculaire, stase veineuse et altérations de la coagulation, 

Ces 3 processus sont souvent très intriqués, ce qui rond souvent difficile l’incrimination 

d’un processus plutôt qu’un autre. Par ailleurs, l’existence de l’un de ces facteurs est une 

cause qui est suffisante mais pas vraiment  nécessaire à la survenue d’une thrombose veineuse 

[14]. 

 

1.2. La coagulation 

1.2.1. Définition 

Cascade de réactions enzymatiques aboutissant à la formation de thrombine, enzyme clé 

de la coagulation qui va transformer le fibrinogène soluble en gel de fibrine insoluble qui va 

enserrer l’amas plaquettaire. [15]. 
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1.2.2. Les éléments de la coagulation : 

D Les éléments cellulaires : 

Les cellules de grande importance dans la coagulation sont : les cellules endothéliales, 

les hépatocytes, les monocytes, les plaquettes sanguines, et les cellules péri vasculaires. La 

coagulation s’effectue  à la surface des plaquettes sanguines activées,  la membrane de ces 

dernières  rend accessibles les phospholipides anioniques aux les facteurs de la coagulation 

avec lesquels vont pouvoir se lier. [16] 

D Les facteurs plasmatiques de la coagulation : 

Protéines plasmatiques, dont les concentrations sont variables, formées par les 

hépatocytes, les macrophages, les cellules endothéliale, ou les mégacaryocytes. Ces protéines 

sont pour la majorité, désignés par des chiffres romains de I à XIII suivant l'ordre dans lequel 

elles ont été découvertes (tableau I). Ce sont des proenzymes qui circulent sous une forme 

inactive dans le plasma (portent un suffixe «a» après leur activation.)  

 Chacun de ces  facteur à l'état activé a deux possibilités : modifier certaines protéines 

impliquées ou non dans la coagulation ou bien activer un autre facteur. L’unique substrat vrai 

de la coagulation est le fibrinogène. [17]. 
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Tableau 1 : Facteurs de la coagulation plasmatique [17] 

Protéines de la 

coagulation 

Masse 

moléculaire 

(kDa) 

Fonction 

Concentration 

plasmatique 

(mg/l) 

Demi-vie 

plasmatique 

(h) 

Facteurs de la 

coagulation : I 

(fibrinogène) 

340 Substrat 2,4-10 120 

II (prothrombine)* 72 Zymogène 100-150 80 

V (Proaccelerine) 330 Cofacteur 5-10 24 

VII (Proconvertine)* 50 Zymogène 50 6 

VIII (Facteur 

antihémophilique A) 
330 Cofacteur 0,1-0,2 12 

IX (Facteur 

antihémophilique B)* 
57 Zymogène 3-5 24 

X (Facteur Stuart)* 59 Zymogène 7-17 48 

XI (Facteur Rosenthal) 160 Zymogène 3-6 60 

XII (Facteur 

Hageman) 
80 Zymogène 30-40 60 

XIII (facteur 

stabilisant de la 

fibrine) 

320 Zymogène 20-30 240 

Prékallikréine 85 Zymogène 25-50 35 

Kininogène de haut 

poids moléculaire 
100 Cofacteur 60-90 150 

Facteur tissulaire** 47 Cofacteur - - 

Inhibiteurs de la 

coagulation : 
    

Antithrombine 65 Seprine 180-300 60 

Protéine C* 62 Zymogène 2,7-6 6 

Protéine S* 70 Cofacteur 25 ND 

HCII 65 Seprine 60-110 60 

TFPI (inhibiteur du 

facteur tissulaire) 
42 

Inhibiteur 

de type 

Kunitz 

0,1 ND 

 

Tous les zymogènes sont des précurseurs de sérine protéases, sauf le facteur XIII 

(zymogène d’une transglutaminase). 
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HCII : cofacteur II de l’héparine ; 

ND : non déterminé. 

* : Synthèse vitamine K dépendante. 

** : Facteur tissulaire n’est pas une protéine plasmatique mais une protéine 

membranaire 

1.2.3. Les voies de la coagulation : 

Classiquement les étapes de la coagulation font intervenir la voie endogène et exogène, 

cette théorie a été récemment substituée par une théorie moderne caractérisée par trois phases 

: initiation, amplification et propagation (figure 3). 

❖ Etape d’initiation : le facteur tissulaire (FT) exprimé par les cellules musculaires 

lisses et les fibroblastes, se lie au facteur VII activé (FVIIa), pour former le complexe 

(FT – FVIIa) permettant l’activation des facteurs X (FX→FXa) et IX (FIX→FIXa). 

L’activation de ces facteurs permet ensuite la génération de quelques traces de 

thrombine (FIIa) en présence de calcium et des phospholipides représentés par la 

surface plaquettaire. La thrombine synthétisée n’est pas suffisante pour produire la 

fibrine nécessaire à la constitution du caillot, mais permet de déclencher la phase de 

propagation 

❖ Etape d’amplification : aboutit à l’accumulation des facteurs activés à la surface des 

plaquettes.  

- Les traces de thrombine engendrées à la surface des cellules exprimant le FT 

vont admettre l’activation du facteur VIII (FVIII), du facteur XI (FXI) et du 

facteur V (FV), où le FVIII se sépare du vWF pour se lier aux phospholipides. 

- Le FIXa généré à la fin de la phase d’initiation se fixe sur les plaquettes où se lie 

au FVIII en présence du calcium. Cette liaison (FIXa-FVIII) implique les 

domaines A2 et A3 du FVIIIa créant un complexe ténase intrinsèque (FIXa-

FVIIIa) dont l’activation du FX en FXa est augmentée du facteur >105. 

- Par ailleurs, la thrombine crée un complexe prothrombinase (FXa-FVa) en 

activant le FV qui se fixe aussi à la surface des plaquettes. 
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Ces facteurs de coagulation activés se retrouvent concentrés à la surface des plaquettes 

activées à la fin de cette étape 

❖ Etape de propagation : La phase de propagation comporte l’assemblage de larges 

complexes enzymatiques à la surface des plaquettes, la génération « explosive » de 

fortes concentrations de thrombine induisant la formation d’un caillot stable. Le 

complexe tenase engendre des quantités fortes de FXa. Le complexe 

prothrombinaseclive la prothrombine en thrombine, mais après la phase 

d’amplification, la présence à la surface des plaquettes de concentrations élevées de 

facteurs activés contribue à la génération immense  de grandes quantités de thrombine 

(thrombinburst) qui aura de nombreux effets : activation de manière continue du F XI, 

du FVIII et du FV, activation des plaquettes et essentiellement la transformation du 

fibrinogène en fibrine.   

La polymérisation spontanée de ces monomères crée la trame du réseau de 

fibrine qui compose le caillot. Ce dernier est consolidé par l’action du FXIII,lui-même 

activé par la thrombine. 

 
Figure 22 : Le processus d’une coagulation in vivo [22] 
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1.2.4. Les inhibiteurs physiologiques et la régulation de la coagulation 

L’activation spontanée du système de la coagulation plasmatique est fréquente pour cela 

les enzymes formés lors de cette dernière  ne doivent pas circuler dans le plasma parce qu’ils 

peuvent générer une activation disséminée de la coagulation. Afin de contourner cela et 

préserver leur équilibre, chaque facteur activé possède son inhibiteur. 

On peut citer les inhibiteurs les  plus  importants  de la coagulation qui  sont le 

TFPI, l’antithrombine, le système de la  PC (protéines C et S) et l’alpha 2 antiplasmine (α2-

AP). 

Les héparinoïdes accélèrent la formation de complexes entre l'antithrombine et ces 

facteurs, qu'il s'agisse de glycosaminoglycanes endogènes (héparane sulfate) présents à la 

surface endothéliale ou administrés sous forme d'héparine. La protéine C est activée par la 

thrombine en protéine C activée (PCa) et en présence de son cofacteur la protéine S inhibe les 

facteurs de coagulation VIIIa et Va, qui ne sont pas inhibés par l'antithrombine. Le complexe 

FVIIa-FT est inhibé par le TFPI (inhibiteur de la voie du facteur tissulaire) et dans une 

moindre mesure l'α2 antiplasmine (α2-AP). 

 

1.2.4.1 L’antithrombine (AT) 

L'antithrombine est une glycoprotéine à chaîne unique fabriquée par le foie 

indépendante de la vitamine K. La moyenne de a concentration plasmatique est de 125 mg/l et 

sa demi-vie plasmatique moyenne est de 65 heures. [19, 21, 22] 

L’AT se compose de 2 sites fonctionnels: le premier site réactif dans sa partie C 

terminale qui va se relier aux sérines protéases et le second site de liaison aux héparane- 

sulfates du vaisseau situé dans sa région N terminale [23-24]. 

L’AT joue un rôle essentiel pour freiner les mécanismes de coagulation. Elle inhibe à la 

fois le FVIIa, le FIXa, le FXa, le FXIa et la thrombine [25,26]. 
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1.2.4.2 La protéine C (PC) 

La protéine C, est une glycoprotéine plasmatique de 62 kDa, synthétisée par le foie 

vitamine K dépendante, sa concentration dans le plasma est comprise entre 3 à 5 mg/l. Elle a 

une demi-vie est d’une valeur comprise entre 6 et 8 heures. Les taux sont diminués en 

présence de traitement antivitamine K (AVK) [27]. 

Le système de la protéine C a un rôle primordial dans la régulation du mécanisme 

thrombogène [28]. 

La protéine C, est un zymogène qui est activé en sérine-protéase par la thrombine fixée 

sur la thrombomoduline. Son activité consiste à dégrader facteurs Va et VIIIa, en présence de 

son cofacteur la protéine S, de calcium Ca et  de vitamine K. [29]. 

 

1.2.4.3 Protéine S (PS) 

La PS est une protéine dépendante de la vitamine K comprends 635 aa son poids 

moléculaire est de 69 kDa. Synthétisée par le foie mais aussi par les cellules endothéliales, les 

cellules de Leydig et le cerveau. Sa concentration plasmatique est à peu près 25 mg/L et sa 

demi-vie est de 42 heures. 

La PS est considéré comme un cofacteur non enzymatique de la PCa dans son action 

protéolytique sur les facteurs Va et VIIIa. In vitro elle a  une activité inhibitrice directe sur les 

facteurs Xa et Va. 

 

1.2.4.4 Inhibiteur de la voie du facteur tissulaire (TFPI) 

Le TFPI peut circuler sous 2 états, un état corrélé aux lipoprotéines et un état libre qui 

assure  l’activité anticoagulante. 

Le TFPI a comme effet d’inhiber l’activité catalytique du complexe FT-VIIa.  
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2. La thrombophilie 

2.1. La définition 

Le mot thrombophilie peut désigner normalements les anomalies de l’hémostase 

prédisposant aux thromboses ou la tendance aux thromboses. 

Normalement, la thrombophilie est un ensemble d’anomalies constitutionnelles ou 

acquises qui accroit le risque thromboses [30,31]. 

 

2.2. L’Intérêt du bilan de thrombophilie 

Le bilan de thrombophilie  effectué chez un patient symptomatique a pour but d’évaluer 

le potentiel thrombotique global, ceci implique la recherche les facteurs de risques et 

l’ensemble des anomalies responsables. 

Le bilan est idéalement fait avant l’instauration de traitement anticoagulant ou à distance  

de l’arrêt de celui-ci. Les AVK peuvent abaisser le taux d’antithrombine et perturber les 

dosages des protéines S et C. 

 

2.3. Les anomalies de l’hémostase qui favorise la thrombose 

Une  maladie veineuse thromboembolique peut être causée par des anomalies 

moléculaires constitutionnelles ou acquises de l’hémostase, perturbant ainsi l’homéostasie 

existante entre l a  coagulation et anticoagulation physiologiques. Le Tableau 2 englobe 

les  anomalies à rechercher [32]. 
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Tableau 2 : Les anomalies de l’hémostase à rechercher [33] 

Recherche de thrombophilie 

en 

première intention 

Recherche d’autres 

thrombophilies acquises 

Bilan en seconde intention 

-Recherche de déficit en AT 

(activité) ; 

- Recherche de déficit en 

protéine C (activité) ; 

- Recherche de déficit en 

protéine S (activité et protéine 

S libre) ; 

- Dosage du facteur VIII ; 

- Recherche de la 

mutation G20210A du facteur 

II ; 

-Recherche de la mutation 

facteur V Leiden) ; 

-Recherche d’anticorps 

antiphospholipides. 

- Néoplasie, syndrome 

myéloprolifératif, syndrome 

néphrotique, maladies 

inflammatoires de l’intestin, 

connectivites ; 

 

- Interrogatoire et 

examen clinique, recherche de 

protéinurie, NFS, bilan 

immunologique et imagerie, 

recherche de mutation de JAK 

selon orientation clinique. 

-Dysfibrinogénémies 

(recherche de mutation) ; 

 

-Recherche de la mutation 

C677T MTHFR ; 

 

-Dosage de l’activité des 

facteurs IX et XI ; 

 

-Dosage de l’homocystéinémie. 
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3. La thrombose porte 

3.1. Rappel historique 

La thrombose de la veine porte (TVPo) est une pathologie rarissime mais qui peut être 

mortelle et survenant à tout âge. 

En Occident, il s'agit probablement de la cause la plus fréquente d'hypertension portale 

d’origine extra-hépatique, décrite comme « une thrombose et dilatation variqueuse de la veine 

porte responsable d’une splénomégalie et ascite. [34] 

En 1868, Balfour et Stewart ont décrit pour la première fois son tableau chez un malade 

qui présente des varices œsophagiennes, une splénomégalie et une ascite [35] [36]. 

La Thrombose de la veine mésentérique (TVM) est une affection rare et peut être 

mortelle car elle peut entraîner une ischémie et même un infarctus mésentérique. La première 

fois qu’elle a été décrite était en 1895 par Elliot [37,38]. 

En 1903, une première description d’autopsie du cavernome portal a été réalisée. Elle 

concernait un malade de 44 ans mort d’une thrombose veineuse mésentérique extensive après 

8 ans d’inexplicables douleurs abdominales chroniques [39]. 

L’hypertension portale a été divisée par Whipple (1945) en deux grandes catégories :  

• L'obstruction intrahépatique du flux sanguin portal 

• L’obstruction extra hépatique portale. 

L’application de la spléno-portographie dans les années 1950, l’artério-portographie en 

1969 et l’amélioration de la sensibilité et la technologie de l’échographie-doppler et des 

scannes en 1988, ont réalisé le diagnostic du cavernome portal un diagnostic d’imagerie [40]. 

 

3.2. Rappel anatomique 

Le système porte concerne toutes les veines qui drainent le sang veineux de l'abdomen 

du tube digestif, de la rate, du pancréas et de la vésicule biliaire. Le réseau de veines se 

combinent et forment la veine porte qui est responsable du transport du sang vers le foie. 



37 

Ainsi il reçoit une double alimentation en sang : du sang veineux des organes digestifs 

par le biais du système veineux porte mais aussi via du sang artériel à travers l'artère 

hépatique [41,42]. 

On peut diviser la veine porte en deux branches à l’échelle du hile du poumon. Elles 

arrivent à atteindre les extrémités correspondantes des rainures transversales et forment ainsi 

un angle obtus l'un vis-à-vis de l'autre et s'enfoncent dans le foie. 

Actuellement, on peut dire que la distribution du sang portal se fait au niveau du foie de 

manière très précise : 

• le sang de la rate, de la veine mésentérique inférieure et de la veine gastrique 

coronaire va au lobe gauche,  

• alors que le sang de la veine mésentérique supérieure va au lobe droit. [43] 

 

Figure 23 : Schéma du système porte et anastomoses porto-systémiques [44]. 

 



38 

3.3. Physiopathologie 

La présentation initiale de la thrombose est tributaire d’abord de sa localisation et de 

son  étendue. 

Si une ischémie mésentérique survient en phase aiguë, elle peut être bruyante, avec des 

symptômes progressifs au fur et à mesure que le thrombus se propage et l'ischémie se produit, 

ou complètement silencieuse si le thrombus est limité aux veines. Alors que le débit sanguin 

portal concerne les deux tiers du débit sanguin hépatique  [46]. 

Les veines collatérales se forment dans les parois des structures adjacentes à la partie 

bouché du système porte au dépend de la voie biliaire principale (VBP), le duodénum, la 

vésicule biliaire, l’antre gastrique et le pancréas. Cela donne une explication à la fréquence 

des diagnostics différentiels comme les tumeurs des voies biliaires (VB) ou du pancréas, la 

pancréatite, la cholécystite et la cholangite sclérosante, surtout chez l’adulte. 

Ces veines collatérales peuvent devenir de plus en plus volumineuses si l’obstacle 

portal continu, et peuvent former en 3 à 5 semaines une structure pseudo-tumorale 

nommée Cavernome Portal [48]. Un cavernome peut aussi se former sur une autre partie du 

système porto-mésentérico-splénique, indiquant ainsi l’emplacement initiale de la thrombose 

[49]. 

La Catégorisation anatomique de l’atteinte thrombotique de la veine porte [51] 

Stade 1 : thrombose limitée ou confinée au tronc de la veine porte au-delà du tronc 

spléno-mésaraïque. 

Stade 2 : expansion du thrombus à la veine mésentérique supérieure (VMS) avec des 

vaisseaux mésentériques perméables. 

Stade 3 : thrombose s’étale à tout le système veineux splanchnique, mais avec de 

grosses veines collatérales. 

Stade 4 : thrombose diffuse à tout le système veineux splanchnique, mais avec de fines 

veines collatérales. 
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Dépendante du profil évolutif, des deux entités de la thrombose veineuse porte, la durée 

des symptômes qui dépassent le mois est directement prise comme la limite pouvant faire la 

distinction entre les deux affections. Pratiquement cette distinction n'est pas toujours facile à 

faire puisqu’il n'y a pas de délai précis pour les différentier : 

Les TVPo aigües, en relation avec la formation d’une thrombose récente qui entraine 

une  souffrance hépatique ou intestinale. Ces symptômes sont soit progressifs soit brutaux : 

L’ischémie mésentérique : est le résultat de l’extension du thrombus aux arcades 

veineuses mésentériques. Avec un taux élevé de mortalité de 50% [52]. L'occlusion 

thrombotique de la veine mésentérique peut donner lieu à plus de lésions tissulaires que 

l’artério-veineuse isolée ou occlusion mésentérique. 

Hépatite ischémique : la veine porte garantit plus que 75% du flux sanguin hépatique 

total et environ 40% de l’apport en oxygène au foie. La TVPo aiguë contribue à la baisse de 

la capacité de résistance du foie face à l’ischémie par le biais de son double apport sanguin. 

Les TVPo chroniques, qui s’exprime essentiellement par un cavernome et une HTP : 

toute phase d’hypotension peut accélérer ou rendre plus grave l’hépatite ischémique. 

L’hémorragie variqueuse : le débit sanguin hépatique total est revue à la baisse de 

manière minimale dans des conditions stables cela est une conséquence du développement du 

cavernome portal et à la vasodilatation artérielle hépatique. Par contre la pression portale est 

revue à la hausse. 

L’augmentation de la pression portale est considérer comme l’un des éléments 

compensateurs qui permettent la stabilité de la perfusion portale par les veines collatérales. 

On peut ainsi dire que la perfusion portale est stabilisée au détriment de l’http, du prix de 

saignement des varices œsophagiennes et/ou-gastriques ou de gastropathie [53,54]. 

Le facteur essentiel prédictif indépendant de l’hémorragie était la taille des varices 

œsophagiennes, contrairement au facteur majeur prédictif indépendant de récidive 

thrombotique est un état prothrombotique sous-jacent bien documenté [55]. 
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3.4.  Les facteurs de risque impliqués dans la survenue d’une thrombose 

porte 

3.4.1. Les causes générales 

3.4.1.1   Les troubles héréditaires prothrombotiques : 

Il s’agit principalement des déficits héréditaires en inhibiteurs de la coagulation 

exposant  à un risque élevé de thrombose veineuse [56]. 

❖ Risque élevé de thrombose 

a) Le déficit en antithrombine (AT) 

Le déficit en antithrombine était le premier trouble constitutionnel de l'hémostase qui 

justifie un tableau familial de la maladie thromboembolique veineuse. Cette anomalie a été 

observée chez environ 1 à 2 % des malades atteints de pathologie thromboembolique veineuse 

primitive [57]. 

Parmi les principales causes acquises de déficit en AT sont la coagulation 

intravasculaire disséminée l’insuffisance hépatique, le syndrome néphrotique, certains 

médicaments comme l’héparine, les oestroprogestatifs oraux, et les phénomènes 

thrombotiques récents [58]. 

b) Le déficit en protéine C (PC) 

Les déficits héréditaires en PC sont retrouvés chez presque 3 % des malades présentant 

une MTEV avec des manifestations cliniques semblables à celles qui ont été retrouvées en cas 

de déficit en AT. 

c) Le déficit en protéine S (PS) 

Les déficits héréditaires en protéine S (PS) sont dus à des mutations de gène qui situé 

sur le chromosome 3. D’après des études familiales, les déficits en PS, à l’état hétérozygote 

peuvent mener fréquemment à une maladie thromboembolique veineuse à l’âge adulte.    Les 

déficits homozygotes peuvent apparaitre sous forme d’un tableau dramatique en période 

néonatale. La transmission du déficit est autosomique dominante [61]. 
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La prévalence du déficit en protéine S symptomatique dans la population générale est 

comprise entre 0.05 et 0.1%. 

d) Afibrinogénémie 

L’afibrinogénémie congénitale est une anomalie rare due à des mutations des gènes 

codant pour les chaines de fibrinogène [63], à transmission autosomique récessive, 

caractérisée par un taux normal ou diminué de fibrinogène contre un temps de thrombine 

allongé. En conséquence, des troubles de la fibrinolyse, anomalies de l’agrégation plaquettaire 

ainsi que la formation de fibrine peuvent survenir [64]. 

❖ Risque faible de thrombose : 

Des facteurs génétiques plus communs, associés à un risque de thrombose beaucoup 

plus faible ont été identifiés ces dernières années. De nombreuses études ont essayé de les 

inculper comme facteurs des thromboses du système porte. 

a) La mutation du facteur V Leiden : 

Le FV est une glycoprotéine de 300 kDa, codée par un gène localisé sur le chromosome 

1[65]. 

La résistance à la protéine C activée (RPCA) forme un facteur important dans la 

survenue des thromboses veineuses. Elle est reliée dans la majorité des cas à une mutation du 

facteur V, qui se traduit par la substitution d’une arginine par une glutamine en position 506.  

Le facteur V muté est moins sensible à l’action de la protéine C activée, ce qui engendre 

un sur fonctionnement du facteur V, générant ainsi un risque élevé de survenue thrombose 

[66]. 

b) La mutation 20210G > A du gène de la prothrombine : 

 La mutation G20210A du facteur II est une anomalie moléculaire de la prothrombine 

par  substitution d’une guanine  par une adénine au niveau du nucléotide 20210, entrainant 

une hausse du taux du facteur II et de son activité aboutissant à la surproduction de fibrine et 

donc majoration du risque de thrombose [67]. 
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c) Hyperhomocystéinémie 

L’hyperhomocystéinémie est un facteur qui perturbe le système de la coagulation 

favorisant la survenue des thromboses [68]. 

3.4.1.2  Les troubles acquis 

a) Les syndromes myéloprolifératifs (SMP) 

Les SMP sont l’une des principales causes de thromboses porte. Ils sont retrouvés chez 

presque un tiers des patients [69], et représentent  la 1ère étiologie après exclusion des  cas de 

cirrhose ou cancers associés.  

Les SMP suivent une évolution progressive avec un risque accru de thrombose, la 

complication la plus fréquente et également un important facteur pronostique [70].  

b) Mutation de la tyrosine kinase : Janus kinase 2 (JAK2) 

Mutation ponctuelle entrainant le remplacement d’une valine en position 617 par  uune 

phénylalanine de la tyrosine kinase Janus kinase 2 (JAK2), générant une hématopoïèse 

abusée, sa prévalence chez les patients ayant une TVPo a été apprécier dans de nombreuses 

études et montre une importante variabilité (de 17,2% à 41.2%) [71,72]. 

c) Syndrome des anticorps antiphospholipides 

Les anticorps antiphospholipides (aPL) sont des anticorps auto- immuns orientés contre 

des protéines circulantes dans le plasma et qui se lient aux phospholipides des vaisseaux 

sanguins ou de la membrane plaquettaire [73] 

La prévalence d’aPL dans la TVPo est d’environ 5-15% [55] 

d) L’Hémoglobinurie Paroxystique Nocturne (HPN) 

L’Hémoglobinurie Paroxystique Nocturne (HPN) est une Maladie clonale rare de la 

cellule souche hématopoïétique liée à une mutation somatique acquise du gène PIG-A, 

provoquant la perte d'ancrage de diverses molécules de la surface cellulaire en particulier 

CD55 et CD59, qui protègent le globule rouge de l'activation du complément. [74] 

Associée aux thromboses veineuses, l’HPN  pouvant atteindre les vaisseaux 
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abdominaux surtout les veines hépatiques, mais également parfois la veine porte ou ses 

affluents [75]. 

3.4.2. Causes locales 

3.4.2.1 Les thromboses portes néonatales / Omphalites 

Une phlébite septique d’origine ombilicale est la principale cause de TVPo chez le NNé 

selon la littérature. 

Les altérations touchant  la paroi veineuse, parait être à la cause  du développement de 

la TVP chez le NNé, ce qui rend l’introduction d’un cathéter ombilical un facteur de risque 

majeur. L’existence préalable de troubles de la coagulation semble plus rare [76,77 ,78]. 

3.4.2.2 La pyléphlébite  

La pyléphlébite est une thrombophlébite septique de la veine porte ou de l’une de ses 

branches, elle est rare mais extrêmement dangereuse avec une mortalité qui atteint les 50% 

[79,80]. 

3.4.2.3 Les compressions intra ou extrinsèques de la veine porte 

L'obturation résulte assez souvent de la compression par un mécanisme infectieux plus 

que par une tumeur bénigne ou maligne. Ex cas d'abcès amibien ou à pyogène, kyste 

hydatique.  

3.4.2.4 Les traumatismes du système Porte 

Les interventions chirurgicales à risque : sont la chirurgie pancréatique et biliaire,  la 

splénectomie et les dérivations porto-systémiques. 

3.4.3. Les anomalies anatomiques congénitales 

Toute malformation  congénitale du système porte du genre sténose, agénésie, atrésie,  

peut avoir des conséquences sur l’afflux portal et favoriser la constitution d’un thrombus [82]. 
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3.5. Présentation clinique : 

La localisation de la thrombose joue un rôle majeur dans l’expression clinique. 

3.5.1. Les hémorragies digestives 

Une hémorragie digestive haute est dans la majorité des cas engendré par une 

hémorragie variqueuse, cette dernière peut se manifester par une hématémèse, méléna, 

rectorragie ou par une anémie chronique [83]. 

3.5.2. La splénomégalie 

Souvent asymptomatique, elle peut être responsable d’hypersplénisme lié à des 

phénomènes de stase, et qui se caractérise par une pancytopénie [84]. 

3.5.3. Ascite 

L’ascite est capable de rendre complexe une TVPo chronique,  apparait généralement de 

manière momentanée au déclin d’une hémorragie ou d’une infection, chez des malades 

généralement âgés ou qui présentent une cirrhose. 

3.5.4. Syndrome hépato-pulmonaire 

Le syndrome hépato pulmonaire est caractérisé par une hypoxémie artérielle chez des 

patients présentant une maladie hépatique chronique, en lien avec la dilatation des vaisseaux 

intrapulmonaires. [85]. 

Ce syndrome a été décrit dans quelques rares observations chez des malades ayant 

uniquement une TVPo chronique sans cirrhose [86]. 

3.5.5. La biliopathie portale 

La biliopathie portale est représentée par l’ensemble des pathologies touchant les 

conduits, la vésicule biliaire, les voies biliaires intra et  extra hépatique chez des patients 

ayant un cavernome portal.  

La biliopathie se manifeste progressivement, silencieusement surtout à l'âge adulte par 

une cholécystite, angiocholites [87]. 
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3.5.6. Le retard staturo-pondéral 

Ce retard a été expliqué par deux hypothèses physiopathologiques : diminution de flux 

portal hépatique et/ou une résistance à l’hormone de croissance [88]. 

3.5.7. Troubles de l’hémostase 

En dehors des pathologies de l’hémostase qui sont derrière une hypercoagulabilité et 

donc  l’arrivée d’une TVPo, l’HTP extra- hépatique est lié à une baisse du TP et à des 

anomalies fonctionnelles des plaquettes [89]. 

Il y aurait aussi des réactions sur la synthèse hépatique concernant les facteurs de 

coagulation, ainsi que les inhibiteurs de coagulation. 

3.5.8. La thrombopénie 

La définition biologique d’une thrombopénie se traduit par un taux des plaquettes 

inférieur à 150 Giga par litre. Elle  peut être de source centrale ou périphérique. 

Sa gravité dépend de son étiologie et du degré du syndrome hémorragique. [90]  
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4. Le diagnostic 

4.1. Le diagnostic biologique 

Les examens biologiques ordinaires sont habituellement sans anomalie notable. Mais 

chez des patients présentant une évolution étendue de la maladie, des perturbations 

biologiques hépatiques      peuvent être trouvées. 

❖ Hémogramme: 

        Devant une hémorragie aigue l’hémogramme est systématiquement demandé, afin 

d’évaluer le niveau de l’anémie en fonction du taux d’hémoglobine, une transfusion serait 

indiquer suivant la tolérance clinique. 

La recherche d’une thrombocytose, polyglobulie, une leucocytose et/ou la présence de 

cellules immatures au niveau du frottis sanguin ou détectés par l’automate. 

❖ Le bilan global de l’hémostase (TP et TCA/INR) : 

Le taux de prothrombine TP est un excellent indicateur du niveau de l’atteinte 

hépatique.  

Chez les patients ayant une hypertension portale extra hépatique,  le TP et l’INR 

peuvent être allongés, le taux de fibrinogène et l’agrégation plaquettaire sont abaissés et une 

hausse des éléments  de la dégradation de fibrinogène, ce qui entraine une CIVD  activée au 

niveau  parois thrombosées des veines, des capillaires et petits vaisseaux formant le 

cavernome portal. 

❖ Le bilan hépatique : 

La perturbation du bilan hépatique qui comporte : ASAT, ALAT, PAL, GGT, peut être 

due à la diminution prolongée du flux sanguin  dans la veine porte ou au développement de la 

biliopathie portale qui se traduit par une augmentation de la phosphatase alcaline des  

gammaglutamyl transférase [98]. 
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❖ Le bilan de la thrombophilie : 

       La Société britannique d’hématologie a défini 3 groupes de patients chez qui la recherche 

de thrombophilie est discutée (Tableau) [91]. 

Tableau 3 : Les indications du bilan de thrombophilie [91] 

Bilan recommandé Bilan à discuter Bilan non  recommandé 

MTEV récidivante Sujet asymptomatique parent 

d’un patient index ayant un 

déficit en protéine C, S ou 

AT ou une mutation facteur 

V Leiden 

Dépistage systématique 

de la population générale 

MTEV avant 45 ans (y 

compris avec  FDR transitoire) 

Femme asymptomatique 

apparentée au premier degré 

à un sujet ayant une 

thrombophilie ou de 

nombreux Antécédents de 

MTEV, ET envisageant un 

traitement hormonal ou une 

grossesse 

Avant la prescription de 

traitement hormonal 

Localisation insolite de la 

thrombose (cérébrale, 

mésentérique, portale) 

Thrombose artérielle chez un 

sujet jeune sans 

athérosclérose ni 

thrombophilie acquise 

Chez le nouveau-né 

Complications gestationnelles 

au moins deux pertes fœtales 

précoces inexpliquées  

Eclampsie, prééclampsie 

sévère 
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4.2. Le diagnostic radiologique 

Le diagnostic radiologique de la pathologie de la veine porte a connu une progression 

allant des techniques d’imagerie invasives aux méthodes non invasives comme l’échographie 

couplée au doppler, la tomodensitométrie ,et l’imagerie par résonance magnétique, qui ont 

permis de préciser l’extension de la thrombose en plus rechercher une cause locale. 

4.2.1. Moyens d’exploration radiologiques  

a) Echographie associée au doppler couleur 

L’échographie couplée au doppler est un examen non invasif, non irradiant et pas 

couteux, utilisé en première intention dans le diagnostic et le suivi des patients et la 

surveillance de l’efficacité du traitement des TVPo [92]. 

b) La tomodensitométrie (TDM) hélicoïdale multi détecteur 

La TDM est l’examen de référence dans le diagnostic d’expansion de la thrombose  

porte, il contribue à l’évaluation de sa forme et ses changements, mais aussi à l’échelle du 

réseau veineux mésentérique [93]. 

Les performances de la TDM ont été améliorées par le mode hélicoïdale qui permet 

d’obtenir une série de coupes fines en un temps très court dans les 3 plans de l’espace, 3D- 

volumique. [94] 

c) L’imagerie par résonance magnétique (IRM) 

L’IRM permet une visualisation en 3 dimensions l’anatomie du système porte, et du 

parenchyme hépatique. [94] 

d) Endoscopie 

- Fibroscopie œsogastroduodénale : FOGD 

La FOGD est un examen relativement invasif utilisé en première devant une hémorragie 

haute afin de préciser son étiologie, il permet de déceler les varices œsophagiennes ou 

gastriques et de spécifier ses caractères et leur classification, donc un examen indispensable 

dans l’hypertension portale. 
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- La coloscopie : 

En cas de rectorragies liée à une hémorragie digestive haute très importante ou à des 

varices anorectales et coliques voir aux lésions colopathies portale, une coloscopie serait 

envisagée. 

- L’écho endoscopie : 

Elle permet une excellente visualisation de la paroi digestive et des organes de 

voisinage. [95] 

5. Prise en charge thérapeutique et suivi des patients 

L’attitude thérapeutique comporte 2 étapes : la première étape a pour but de régresser le 

thrombus et ses conséquences cliniques en termes de mortalité et de morbidité, puis la 

deuxième étape dont l’objectif est de prévenir une récidive thrombotique veineuse. 

5.1. Traitement de la thrombose porte aigüe 

Une anticoagulation rapidement débutée est recommandée, afin de re-canaliser les 

vaisseaux thrombosés, et de prévenir l’apparition d’un infarctus intestinal. La durée 

recommandée de traitement anticoagulant est au moins de 6 mois. [96] 

❖ Héparinothérapie 

L’Héparine est utilité en première intention car elle est douée d’une  action rapide. Peut- 

être administrée par voie sous cutanée ou intraveineuse IV continue, selon une posologie 

ajustée en fonction du poids corporel, du TCA ou à l’activité antiF X activé [97] 

Les HBPM sont habituellement favorisées en raison de leur faible risque d’hémorragie 

ou de thrombopénie allergique.  
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Tableau 4 : Les recommandations à propos la durée de l’anticoagulation en fonction du 

type de la TVP [97] 

Thrombophilie sévère ou NMP et/ou antécédent de MTEV non provoquée 

 Présent Absent 

Thrombose porte aiguë Au long cours Arrêt possible après 6 à 12 

mois 

Cavernome Au long cours Pas de consensus sauf si 

antécédent d’infarctus 

intestinal : anticoagulation au 

long cours 

 

❖ Thrombolytiques : 

Ne doivent pas être utilisé en première intention durant la phase aigüe. 

Utilisés devant un syndrome obstructif sévère ou phlébite en cas de sauvetage de 

membre. 

❖ Le relais par les AVK : 

Quand le diagnostic est confirmé les AVK peuvent prendre le relais, avec un objectif 

d’INR compris entre 2 et 3. 

L’héparine non fractionnée et l’héparine de bas poids moléculaire ou le fondaparinux 

peuvent être suspendus en l’espace de 5 jours conditionné par 2 INR successifs à un jour 

d’intervalle soient supérieurs à 2. 

Le control du traitement par les AVK est assuré par le calcul de l’INR. [98] Sa formule 

est la suivante : 

 

Avec ISI : l'indice de sensibilité international spécifique de la réactive thromboplastine . 

 
Temps de thromboplastine du plasma patient 

Temps de Tℎromboplastine d’un plasma 

normal 

ISI 
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5.2. Traitement de la thrombose porte chronique : 

A court terme le traitement a pour objectif de refluidifier les vaisseaux pour la 

prévention de l’ischémie intestinale, l’infarctus mésentérique et, à long terme, les 

complications de l’HTP. [99] 

❖ Traitement de l’hémorragie digestive : 

Le traitement des varices œsophagiennes doit être mis en place au plus vite car elles 

sont la première cause de mortalité. 

D Transfusion : 

La transfusion est administrée en fonction de l’abondance du saignement et du taux 

d’hémoglobine et d’hématocrite, 

D La somatostatine : 

Utilisée autant qu’hémostatique. La somatostatine possède une demi-vie dans la 

circulation sanguine qui est assez courte de 1 à 3 minutes.  Efficace pour contrôler 

l’hémorragie variqueuse aiguë. [100] 

D Inhibiteurs de la pompe à proton : 

Peuvent être administrés par voie IV ou par voie orale pour minimiser le risque de 

saignement par érosions gastriques. 

D Le traitement par  endoscopie : 

On peut utiliser 2 méthodes endoscopiques dans la thrombose des varices 

œsophagiennes : - la sclérothérapie (prévention de la récidive hémorragique et d'hémostase en 

urgence) et - la ligature élastique (stoppe l’hémorragie par une constriction physique de la 

varice). [101] 
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D Les Bétabloquants : 

De nombreuses   études ont puent prouver que les béta-bloquants non cardiosélectifs 

régressent de manière significative la pression portale grâce à leur double action sur les 

récepteurs b1 et b2 adrénergiques. [102] 

D Le traitement chirurgical du CP : 

Pour pallier au risque de thrombose et d’échec chirurgical, des progrès techniques 

permettent d’effectuer des anastomoses veineuses à partir de veines très de petites tailles. 

❖ Antibiothérapie : 

En cas de pyléphlébite septique, une antibiothérapie à large spectre est instaurée. En cas 

d’association d’un abcès hépatique la durée du traitement est maintenue  pendant six semaines 

[103]. 

 

5.3. Evolution et pronostic : 

Une association du traitement par endoscopie et le traitement médicamenteux est 

indiquée en première intention pour le contrôle de l’hémorragie et des signes d’HTP qui sont 

soi inchangés, présentant un aplatissement des varices et ou l’effacement de la congestion de 

la muqueuse oesophagienne, soit la disparition totale des varices oesophagiennes.  
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❖ Les données épidémiologiques 

Dans les 726 bilans de thrombophilie réalisés au sein du laboratoire central 

d’hématologie au centre hospitalier universitaire Ibn Sina de Rabat dans la période qui s’étale 

du 1 Mars 2016 et le 31 Décembre 2021, nous avons recencé109 patients ayant présenté une 

thrombose veineuse porte soit 15%, et nous avons étudié analyser leur bilan de thrombophilie. 

D Les tranches d’âge 

La moyenne d’âge de nos patients était de 43 ans avec des âges inclus dans un intervalle 

entre 1 et 91 ans. La fourchette d’âge entre |20 et 60] représente le cas de 67% nos patients au 

moment du diagnostic. 

Le nombre de patients âgés de plus de 60 ans ne dépasse pas les 20%, contrairement 

aux observations des autres études qui affirment que cette tranche d’âge est la plus exposé au 

risque de développement de thrombose porte. 

D En fonction du Sexe 

La distribution des patients selon le sexe montre un nombre plus important de femmes 

que d’hommes, pour un total de 67 femmes contre 42 hommes (61 % femmes et 39% 

hommes). 

D Services prescripteurs 

La majorité des demandes de bilan (68%) provenaient du service Hépato-gastro-

entérologie. 

D Les antécédents 

L’existence d’ATCD familial de thrombose est trouvée chez 49 patients ce qui 

correspond à 45% du nombre total des patients. 
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❖ les profils du bilan de thrombophilie 

D Taux Prothrombine – Temps de Céphaline avec Activateur 

Le TP est dans les normes (de 70% à 100%) chez 74 patients ce qui représente donc 

68%, les 35 patients restants (soit 32%) présentent un TP relativement bas (moins de 70%). 

Les patients ayant un ratio TCA normal sont au total de 70 patients ce qui représente un 

pourcentage de 64% des 109 cas étudiés. Le reste des 39 patients ont un ratio TCA > 1,2 ce 

qui représente donc un pourcentage de 36% des 109 ca étudiés 

D Le taux de fibrinogène 

26% de nos patients présentaient des taux de fibrinogène diminués (inférieur à 2 g/l). 

Cependant, 55% des taux se situaient dans les normes (entre 2 et 4 g/l). Les 19 % des patients 

restants ont des valeurs plus élevés que les normes. 

D Activité de l’Antithrombine 

9 personnes parmi nos patients présentent une activité antithrombine basse (inférieur à 

70%) soit un pourcentage de 8% par rapports à nos 109 cas. 

Les patients présentant un déficit en AT, avaient un déficit par rapport à d’autres 

inhibiteurs physiologiques de la coagulation Vitamino K dépendants chez 9 patients (AT, PS 

et PC). 

D L’activité du PC 

Le nombre de patients qui représentaient un déficit en PC (valeur inférieur à 70%) était 

de 55 patients, représentant 51% des 109 cas étudiés.  
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La répartition de l’activité en PC inférieur à 70% se présente comme suit : 

- Un déficit isolé en Protéine C chez 49% des nos patients. 

- Un déficit en Protéine C associé à un déficit en Protéine S est trouvé chez 38% de 

nos patients. Seul un patient présentait une association entre le déficit en Protéine C et 

le déficit en AT soit 7%. 

- Déficit associé aux inhibiteurs physiologiques de la coagulation chez 6% (PC, PS et 

en AT) 

D L’activité de la  PS 

Les patients avec un déficit en activité Protéine S étaient au nombre de 54 patients ce 

qui représente environ 49%, contre 51% qui présentaient des activités PS dans les normes. 

Pour des valeurs inférieures à 65% en activité en PS, ce déficit est isolé chez 52%. 

D Résistance à la Protéine C activée APCR 

Dans notre étude qui touche 109 cas, 10 patients ont montré une résistance positive à la 

Protéine C activée, donc un pourcentage de 9%. Les 10 cas positifs ont été répartis comme 

suit : 

- APCR associé au déficit en AT chez 8%. 

         - APCR associé au déficit en PS chez 42%. 

         - APCR associé au déficit en PC chez 50%. 

D Le taux d’anticorps anti-phospholipides 

Seuls 3 patients avaient un taux des anticorps anti-phospholipides supérieur à 1,6. 

Le RNLA était dans les normes chez la majorité des cas, représentant un pourcentage de 83%. 

Un taux des anticorps anti-phospholipides était très positif chez  un seul patient à 2,46,  

et douteux dans la zone grise chez 15 patients, soit 14%. 
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D  Thrombopénie 

Parmi les cas présentant une TVPo, plus que la moitié avait un taux en plaquettes 

inférieur à 150 G/L. 35 patients (32%) avaient des taux normaux se situant entre 150 et 400 

G/L. Le reste des patients (17patents) présentent un taux élevé. 

Concernant ce bilan étiologique, le rendement du diagnostic est excellent vu que la 

totalité de nos  patients ont eu au minimum 1 facteur prothrombotique. 

Ce tableau ci-dessous regroupe les données de la littérature sur les TVPo sans cancer ni 

cirrhose pour des recherches semblables : 

Tableau 5 : Les différentes étiologies de TVPo de notre étude par rapport aux données 

de la littérature [56] [100] 

Etude de 

Thrombophilie 

Année AT PC PS APCR APL 

Leebeek et al 

Smalberg et Al. 

N = 105 

2012 De 0 à 5% 0-7% 0 - 30% 3 - 9% 5 - 15% 

Brah S. et al N = 

21 

2017 14 % 14 % 4% 19 % 28 % 

Notre série N = 

109 

2016 

- 2021 

8 % 49 % 52 % 9 % 14 % 
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Deux  grandes études européenne (En-Vie study), (Leebeek et al Smalberg et Al),  ont 

trouvés que 163 patients sont atteints du sd de Budd Chiari BSC primaire et 105 patients ont 

une thrombose veineuse portale ni maligne ni cirrhotique avec un bilan quasi complet des 

facteurs étiologiques, ont rapporté des facteurs prothrombotiques  atteignant les 84% et 42%, 

respectivement. 

Au niveau de ces études, la prévalence du déficit en AT est variable de 0 à 5% à la fois 

en BCS et en TVPo, concernant  le déficit en PC, il est d’une valeur comprise  entre 4 et 20% 

en BCS et 0 à 7% en TVPo, et pour le déficit en PS c’est entre 0 et 7% en BCS et 0 à 30% en 

TVPo. La prévalence de la mutation du facteur V Leiden, varie entre 3% et 9%. [56]. 

Dans les études de Brah S, les anomalies moléculaires prothrombotiques identifiées 

sont : trois cas de manque en AT, trois cas de manque en PC,  4 cas de FV          Leyden 

hétérozygote. [100] 

Les résultats de notre étude sont en harmonie  avec ceux présentés dans la littérature, 

qui montre qu’une étiologie prothrombotique est dans plus de 71%  génératrice d’une  TVPo. 

Ainsi cette corrélation confirme la distribution et les différents profils du bilan de 

thrombophilie. 

L’objectif du bilan étiologique durant la TVPo n’est est bien  estimé dans la littérature. 

Les recherches effectuées sont rétrospectives fondées sur de succinctes cohortes. 

En conséquence, il a  une hétérogénéité au sein des bilans étiologiques effectués, les 

plus récents marqueurs de thrombophilies n’ayant pas toujours été exploré. En revanche,  les 

résultats sont tributaires du type de sélection des patients, selon que l’étude soit établie par des 

gastro-entérologues ou des hématologues.  
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La thrombophilie d’étiologie constitutionnelle ou acquise se définie par 

une  susceptibilité à la thrombose qui se nomme autant qu’une situation d’ hypercoagulabilité 

ou pro-thrombotique chez les cliniciens avec  expression clinique très hétérogène. 

Notre étude rétrospective et  descriptive, réalisée au niveau du Laboratoire central 

d’hématologie du Centre Hospitalier Universitaire Ibn Sina de Rabat, qui s’étale sur une 

période de 5 ans,  allant de Mars 2016 à Décembre 2021, nous a permis d’ identifier 109 

patients ayant présenté une thrombose veineuse porte TVP. 

Le but de cette étude est d’identifier et analyser  les cas diagnostiqués de thrombophilie 

dans les thromboses portes, examiner les prévalences des paramètres biologiques, et disséquer 

ses résultats. 

Notre échantillon de patients étudiés originaire majoritairement de la région Rabat-Salé-

Zemmour- Zaer-Kenitra, La moyenne d’âge était de 43 ans et une prédominance importante 

du sexe féminin. 

Les résultats de notre série étudiée ont prouvé que : 7% des patients sont déficitaires en 

protéine à 8%, en PS à 52%, en PC à 49%, une APCR  retrouvée chez 9%, les anticorps anti-

phospholipides était considérablement présent chez 3 patients (3%) et douteux chez 15 

patients avec une thrombopénie importante chez plus de 50% des patients. A ça on peut 

ajouter plusieurs associations en manque de ces facteurs essentiellement en inhibiteurs 

physiologique de la coagulation. 

Devant toutes ces complexités, il est de plus en plus confirmé que la pathologie 

thrombotique a une étiologie polygénique, c'est-à-dire que des anomalies constitutionnelles 

pourraient mieux expliquer l'implication de facteurs génétiques dans la thrombose. En plus de 

ces caractéristiques génétiques, des facteurs environnementaux (facteurs prédisposant et 

déclenchant) doivent également être pris en compte. 
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RESUME 

 

Mots clés : Antithrombine - Thrombose porte - Protéine C – Thrombophilie - Résistance à la 

Protéine C activée - Protéine S - Anticorps anti phospholipides. 

Introduction : La thrombophilie est une anomalie multifactorielle qui se caractérise par une 

susceptibilité aux thromboses éventuellement gravissimes. Le principal but de cette étude 

étant d’examiner les cas de thrombophilie dans les thromboses portes. 

Matériels et méthodes : C’est une recherche rétrospective et descriptive de l’ensemble des 

demandes du bilan     de thrombophilie concernant 109 patients touchés par une TVPo, effectuée 

au laboratoire central d’hématologie du CHU Ibn Sina de Rabat, sur une durée de 5 ans, allant 

de Mars 2016 à Décembre 2021. Le bilan de thrombophilie qui a été fait est établi par  dosage 

de TCA, DD, Fg, TP, AT, PS, et PC, et la recherche des anticorps anti phhospholipides. 

Résultats : La recherche a été effectuée sur 109 cas, avec un âge moyen de 43 ans avec une 

présence importante du sexe féminin, nos  résultats ont prouvé que plus de 71% des cas de 

thrombose porte ont une anomalie prothrombotique : 7% des patients ont une manque en 

protéine antithrombine, 8% en protéine S, 52% en protéine C, 49%, une résistance à la 

protéine C activée chez 9%, le taux des anticorps lupiques était vivement présent chez 3 

patients (3%). 

Conclusion : On peut dire que les résultats obtenus sont cohérents avec ceux de la littérature, 

et affirme que les anomalies constitutionnelles peuvent mieux justifier l’implication du 

facteur général prothrombotique héréditaire dans la l’apparition d’une thrombose porte. 
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SUMMARY 

Keywords: Antithrombin - Portal thrombosis - Protein C - Thrombophilia - Resistance to 

activated Protein C - Protein S - Anti phospholipid antibodies. 

Introduction: Thrombophilia is a multifactorial abnormality characterized by susceptibility 

to possibly severe thrombosis. The main purpose of this study is to examine cases of 

thrombophilia in portal thrombosis. 

Materials and methods: This is a retrospective and descriptive search of all the requests for 

the thrombophilia assessment concerning 109 patients affected by a TVPo, carried out at the 

central laboratory of hematology of the Ibn Sina University Hospital in Rabat, over a period 

of 5 years, from March 2016 to December 2021. The thrombophilia assessment that has been 

done is established by assay of TCA, DD, Fg, TP, AT, PS, and PC, and the search for anti-

phhospholipid antibodies. 

Results: The research was carried out on 109 cases, with an average age of 43 years with a 

significant presence of the female sex, our results proved that more than 71% of cases of 

portal thrombosis have a prothrombotic abnormality: 7% of patients have a lack of 

antithrombin protein, 8% of S protein, 52% of C protein,  49%, resistance to activated protein 

C in 9%, lupus antibody levels were strongly present in 3 patients (3%). 

Conclusion: It can be said that the results obtained are consistent with those of the literature, 

and states that constitutional abnormalities may better justify the involvement of the 

hereditary general prothrombotic factor in the onset of portal thrombosis. 
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 ملخص 

 

مقاومة   – S البروتين – C البروتين –مضاد الثرومبين  –تجلط البوابة  –التخثر   :الكلمات المفتاحية 

 .الأجسام المضادة للفوسفوليبيد  – C البروتين المنشط

هو مرض متعدد العوامل يتميز بالاستعداد للتخثر الحاد المحتمل. كان الهدف من عملنا    التخثر مقدمة: 

  .هو دراسة الحالات المشخصة من التخثر في تجلط الباب 

مرضى قدموا عرضا   109هذه دراسة وصفية بأثر رجعي لطلبات تقييم التخثر ل  المواد والأساليب: 

  6راض الدم بالمستشفى الجامعي ابن سينا بالرباط، على مدى تلفزيونيا، أجريت في المختبر المركزي لأم

 TCA . يتكون تقييم التخثر الذي تم إجراؤه من فحص 2021إلى ديسمبر   2016سنوات، من مارس  

والبحث عن الأجسام المضادة لمرض   PS وفحص  CP لل ASsay و AT و DD و Fib و TPو

 .الذئبة

أظهرت النتائج   للإناث،عامًا مع غلبة   43عمر   بمتوسط  حالات، 109: على مجموعة سكانية من النتائج

٪ من  7٪ من حالات تجلط الدم تعاني من اضطراب تخثر الدم: 71البيولوجية لسلسلتنا أن أكثر من  

،   ٪ 49  الكمبيوتر،٪ في PS ، 52٪ في AT،  8مرضانا يعانون من اضطراب تخثر الدم. عوز البروتين 

APCR  (. 3مرضى )  3٪ ، كان معدل الأجسام المضادة المضادة للفوسفوليبيد إيجابيًا بقوة في 9في٪ 

أن التشوهات الدستورية يمكن أن تفسر بشكل   الأدبيات،تؤكد نتائجنا، بما يتفق مع نتائج   الاستنتاج: 

 .أفضل تورط العامل البروثروباتي العام الوراثي في حدوث تجلط الدم البابي
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ANNEXE 1 
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Annexe 2 

 

TABLEAU DES DONNEES RECOLTEES 

Model de Fichier Excel d’exploitation des tests biologiques : 
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