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UNIVERSITE MOHAMMED V DE RABAT
FACULTE DE MEDECINE ET DE PHARMACIE - RABAT

DOYENS HONORAIRES :

1962 — 1969 : Professeur Abdelmalek FARAJ

1969 — 1974 : Professeur Abdellatif BERBICH

1974 — 1981 : Professeur Bachir LAZRAK

1981 — 1989 : Professeur Taieb CHKILI

1989 — 1997 : Professeur Mohamed Tahar ALAOUI
1997 — 2003 : Professeur Abdelmajid BELMAHI
2003 —-2013 : Professeur Najia HAJJAJ - HASSOUNI
ADMINISTRATION :

Doyen : Professeur Mohamed ADNAQOUI

Vice Doyen chargé des Affaires Académiques et estudiantines
Professeur Mohammed AHALLAT

Vice Doyen chargé de la Recherche et de la Coopération
Professeur Taoufiq DAKKA

Vice Doyen chargé des Affaires Spécifiques a la Pharmacie
Professeur Jamal TAOUFIK

Secrétaire Général : Mr. El Hassane AHALLAT

1- ENSEIGNANTS-CHERCHEURS MEDECINS
ET
PHARMACIENS

PROFESSEURS :
Mai et Octobre 1981
Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajih Chirurgie Cardio-Vasculaire
Pr. TAOBANE Hamid* Chirurgie Thoracique
Mai et Novembre 1982
Pr. BENOSMAN Abdellatif Chirurgie Thoracique
Novembre 1983
Pr. HAJJAJ Najia ép. HASSOUNI Rhumatologie
Décembre 1984
Pr. MAAOUNI Abdelaziz Médecine Interne — Clinique Royale
Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajdi Anesthésie -Réanimation
Pr. SETTAF Abdellatif pathologie Chirurgicale
Novembre et Décembre 1985
Pr. BENJELLOUN Halima Cardiologie
Pr. BENSAID Younes Pathologie Chirurgicale

Pr. EL ALAOQOUI Faris Moulay E1 Mostafa Neurologie



Janvier. Février et Décembre 1987
Pr. AJANA Ali

Pr. CHAHED OUAZZANI Houria
Pr. EL YAACOUBI Moradh

Pr. ESSAID EL FEYDI Abdellah
Pr. LACHKAR Hassan

Pr. YAHY AOUI Mohamed

Décembre 1988

Pr. BENHAMAMOUCH Mohamed Najib
Pr. DAFIRI Rachida

Pr. HERMAS Mohamed

Décembre 1989

Pr. ADNAOUI Mohamed

Pr. BOUKILI MAKHOUKHI Abdelali*
Pr. CHAD Bouziane

Pr. OUAZZANI Taibi Mohamed Réda

Janvier et Novembre 1990
Pr. CHKOFF Rachid

Pr. HACHIM Mohammed*
Pr. KHARBACH Aicha

Pr. MANSOURI Fatima

Pr. TAZI Saoud Anas

Février Avril Juillet et Décembre 1991
Pr. AL HAMANY Zaitounia

Pr. AZ7ZOUZI Abderrahim

Pr. BAY AHIA Rabéa

Pr. BELKOUCHI Abdelkader

Pr. BENCHEKROUN Belabbes Abdellatif
Pr. BENSOUDA Yahia

Pr. BERRAHO Amina

Pr. BEZZAD Rachid

Pr. CHABRAOQUI Layachi

Pr. CHERRAH Yahia

Pr. CHOKAIRI Omar

Pr. KHATTAB Mohamed

Pr. SOULAYMANI Rachida

Pr. TAOUFIK Jamal

Radiologie
Gastro-Entérologie
Traumatologie Orthopédie
Gastro-Entérologie
Médecine Interne
Neurologie

Chirurgie Pédiatrique
Radiologie
Traumatologie Orthopédie

Meédecine Interne —Doyen de la FMPR
Cardiologie

Pathologie Chirurgicale

Neurologie

Pathologie Chirurgicale
Me¢édecine-Interne
Gynécologie -Obstétrique
Anatomie-Pathologique
Anesthésie Réanimation

Anatomie-Pathologique

Anesthésie Réanimation —Doyen de la FMPO
N¢éphrologie

Chirurgie Générale

Chirurgie Génc¢rale

Pharmacie galénique

Ophtalmologic

Gynécologie Obstétrique

Biochimie et Chimie

Pharmacologic

Histologie Embryologie

Pédiatrie

Pharmacologic — Dir. du Centre National PV
Chimie thérapeutique




Décembre 1992

Pr
Pr
Pr

Pr. CHAHED OUAZZANI Laaziza

Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

. AHALLAT Mohamed
. BENSOUDA Adil
. BOUJIDA Mohamed Najib

. CHRAIBI Chafiq

. DAOUDI Rajae

. DEHAYNI Mohamed*

. EL OUAHABI Abdessamad
. FELLAT Rokaya

. GHAFIR Driss*

. JIDDANE Mohamed

. TAGHY Ahmed

. ZOUHDI Mimoun

Mars 1994

Pr

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

. BENJAAFAR Noureddine
BEN RAIS Nozha
CAOQOUI Malika

CHRAIBI Abdelmjid

EL AMRANI Sabah

EL AOUAD Rajae

EL BARDOUNI Ahmed
EL HASSANI My Rachid
ERROUGANI Abdeclkader
ESSAKALI Malika
ETTAYEBI Fouad
HADRI Larbi*

HASSAM Badredine
IFRINE Lahssan

JELTHI Ahmed
MAHFOUD Mustapha
MOUDENE Ahmed*
RHRAB Brahim
SENOUCI Karima

Mars 1994

Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

. ABBAR Mohamed*

. ABDELHAK M barek

. BELAIDI Halima

. BRAHMI Rida Slimane

. BENTAHILA Abdelali

. BENYAHIA Mohammed Ali
. BERRADA Mohamed Saleh
. CHAMI Ilham

Chirurgie Générale
Anesthésie Réanimation
Radiologie
Gastro-Entérologie
Gynécologie Obstétrique
Ophtalmologie
Gynécologie Obstétrique
Neurochirurgie
Cardiologie

Médecine Interne
Anatomie

Chirurgie Générale
Microbiologie

Radiothérapie
Biophysique
Biophysique

Endocrinologie et Maladies Métaboliques

Gynécologie Obstétrique
Immunologie
Traumato-Orthopédic
Radiologie

Chirurgie Générale- Directeur CHIS

Immunologie

Chirurgie Pédiatrique
Médecine Interne
Dermatologie

Chirurgie Générale
Anatomie Pathologique
Traumatologie — Orthopédie

Traumatologie- Orthopédic Inspecteur du SS

Gynécologie —Obstétrique
Dermatologie

Urologie

Chirurgie — Pédiatrique
Neurologie

Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Gynécologie — Obstétrique
Traumatologie — Orthopédie
Radiologie



Pr. CHERKAQUI Lalla Quafae
Pr. EL ABBADI Najia

Pr. HANINE Ahmed*

Pr. JALIL Abdclouahed

Pr. LAKHDAR Amina

Pr. MOUANE Nezha

Mars 1995

Pr. ABOUQUAL Redouane

Pr. AMRAOUI Mohamed

Pr. BAIDADA Abdelaziz

Pr. BARGACH Samir

Pr. CHAARI Jilali*

Pr. DIMOU M’barek*

Pr. DRISSI KAMILI Med Nordine*
Pr. EL MESNAQUI Abbes

Pr. ESSAKALI HOUSSYNI Leila
Pr. HDA Abdelhamid*

Pr. IBEN ATTYA ANDALQUSSI Ahmed
Pr. OUAZZANI CHAHDI Bahia
Pr. SEFIANI Abdelaziz

Pr. ZEGGWAGH Amine Ali
Décembre 1996

Pr. AMIL Touriya*

Pr. BELKACEM Rachid

Pr. BOULANOUAR Abdelkrim
Pr. EL ALAMI EL FARICHA EL Hassan
Pr. GAOUZI Ahmed

Pr. MAHFOUDI M’barck*

Pr. MOHAMMADI Mohamed
Pr. OUADGHIRI Mohamed

Pr. OUZEDDOUN Naima

Pr. ZBIR EL Mehdi*

Novembre 1997

Pr. ALAMI Mohamed Hassan
Pr. BEN SLIMANE Lounis

Pr. BIROUK Nazha

Pr. CHAOUIR Souad*

Pr. ERREIMI Naima

Pr. FELLAT Nadia

Pr. HAIMEUR Charki*

Pr. KADDOURI Noureddine

Pr. KOUTANI Abdellatif

Pr. LAHLOU Mohamed Khalid
Pr. MAHRAOUI CHAFIQ

Pr. OUAHABI Hamid*

Pr. TAOUFIQ Jallal

Pr. YOUSFI MALKI Mounia

Ophtalmologie
Neurochirurgie
Radiologie

Chirurgic Générale
Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Réanimation Médicale
Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Gynécologie Obstétrique
Meédecine Interne

Anesthésie Réanimation — Dir. HMIM
Anesthésie Réanimation
Chirurgie Générale
Oto-Rhino-Laryngologie
Cardiologie - Directeur ERSM
Urologie

Ophtalmologie

Génétique

Réanimation Médicale

Radiologie

Chirurgic Pédiatric
Ophtalmologie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Radiologic

Médecine Interne
Traumatologie-Orthopédie
Néphrologie

Cardiologie

Gynécologie-Obstétrique
Urologie

Neurologie

Radiologie

Pédiatrie

Cardiologie

Anesthésie Réanimation
Chirurgie Pédiatrique
Urologie

Chirurgiec Générale
Pédiatrie

Neurologie

Psychiatrie

Gynécologie Obstétrique



Novembre 1998

Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

. AFIFI RAJAA

. BENOMAR ALI

. BOUGTAB Abdesslam
. ER RIHANI Hassan

. EZZAITOUNI Fatima

. LAZRAK Khalid *

. BENKIRANE Majid*

. KHATOURI ALI*

. LABRAIMI Ahmed*

Janvier 2000

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr,

Pr
Pr

ABID Ahmed*
AIT OUMAR Hassan

BOURKADI Jamal-Eddine

ECHARRABRB El Mahjoub
EL FTOUH Mustapha

EL MOSTARCHID Brahim*
ISMAILI Hassane*
MAHMOUDI Abdelkrim*

. TACHINANTE Raja¢

. TAZI MEZALEK Zoubida

Novembre 2000

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AIDI Saadia

AIT OURHROUI Mohamed
AJANA Fatima Zohra
BENAMR Said

CHERTI Mohammed
ECH-CHERIF EL KETTANI Selma
EL HASSANI Amine

EL KHADER Khalid

EL MAGHRAOUI Abdellah*
GHARBI Mohamed El Hassan
HSSAIDA Rachid*

LAHLOU Abdou

MAFTAH Mohamed*
MAHASSINI Najat
MDAGHRI ALAOUI Asmae
NASSIH Mohamed*

ROUIMI Abdelhadi*

BENJELLOUN Dakhama Badr.Sououd

CHARIF CHEFCHAOUNI Al Montacer

Gastro-Entérologie

Neurologie — Doyen Abulcassis
Chirurgie Générale

Oncologie Médicale
Néphrologie

Traumatologie Orthopédie
Hématologie

Cardiologie

Anatomie Pathologique

Pneumophtisiologic
Pédiatrie

Pédiatrie
Pneumo-phtisiologie
Chirurgie Générale
Chirurgie Générale
Pneumo-phtisiologie
Neurochirurgie
Traumatologie Orthopédie
Anesthésie-Réanimation
Anesthésie-Réanimation
Médecine Interne

Neurologie

Dermatologie

Gastro-Entérologie

Chirurgie Générale

Cardiologie

Anesthésie-Réanimation

Pédiatrie

Urologic

Rhumatologie

Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Anesthésie-Réanimation

Traumatologie Orthopédie
Neurochirurgie

Anatomie Pathologique

Pédiatrie

Stomatologic Et Chirurgic Maxillo-Faciale
Neurologie



Décembre 2000

Pr

. ZOHAIR ABDELAH*

Décembre 2001

Pr

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr,
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

. ABABOU Adil

BALKHI Hicham*
BENABDELIJLIL Maria
BENAMAR Loubna
BENAMOR Jouda
BENELBARHDADI Imane
BENNANI Rajae
BENOQUACHANE Thami
BEZZA Ahmed*
BOUCHIKHI IDRISSI Med Larbi
BOUMDIN El Hassane*
CHAT Latifa

DAALI Mustapha*
DRISSI Sidi Mourad*

EL HIJRI Ahmed

EL MAAQILI Moulay Rachid
EL MADHI Tarik

EL OUNANI Mohamed
ETTAIR Said

GAZZAZ Miloudi*
HRORA Abdelmalek
KABBAJ Saad

KABIRI EL Hassane*
LAMRANI Moulay Omar
LEKEHAL Brahim
MAHASSIN Fattouma*
MEDARHRI Jalil
MIKDAME Mohammed*
MOHSINE Raouf
NOUINI Yassine
SABBAH Farid

SEFIANI Yasser

Décembre 2002

Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

. AL BOUZIDI Abderrahmane*
. AMEUR Ahmed *

. AMRI Rachida

. AOURARH Aziz*

. BAMOU Youssef *

. BELMEJDOUB Ghizlene*

. BENZEKRI Laila

TAOUFIQ BENCHEKROUN Soumia

ORL

Anesthésie-Réanimation
Anesthésie-Réanimation
Neurologie

Néphrologie
Pneumo-phtisiologic
Gastro-Entérologie
Cardiologie

Pédiatrie

Rhumatologie
Anatomie

Radiologie

Radiologic

Chirurgie Générale
Radiologie
Anesthésie-Réanimation
Neuro-Chirurgie
Chirurgie-Pédiatrique
Chirurgie Générale
Pédiatrie
Neuro-Chirurgie
Chirurgie Générale
Anesthésie-Réanimation
Chirurgie Thoracique
Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Vasculaire Périphérique
Médecine Interne
Chirurgie Générale
Hématologie Clinique
Chirurgie Générale
Urologie

Chirurgic Générale
Chirurgie Vasculaire Périphérique
Pédiatrie

Anatomie Pathologique
Urologie

Cardiologie
Gastro-Entérologie
Biochimie-Chimie

Endocrinologie et Maladies Métaboliques

Dermatologie



Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

BENZZOUBEIR Nadia
BERNOUSSI Zakiya
BICHRA Mohamed Zakariya™
CHOHO Abdelkrim *
CHKIRATE Bouchra

EL ALAMI EL FELLOUS Sidi Zouhair

EL HAOURI Mohamed *

EL MANSARI Omar*

FILALI ADIB Abdelhai

HAIJII Zakia

IKEN Ali

JAAFAR Abdecloihab*
KRIOUILE Yamina
LAGHMARI Mina
MABROUK Hfid*
MOUSSAQOUI RAHALI Driss*
MOUSTAGHFIR Abdelhamid*
NAITLHO Abdelhamid*
QUIJILAL Abdelilah

RACHID Khalid *

RAISS Mohamed

RGUIBI IDRISSI Sidi Mustapha*
RHOU Hakima

SIAH Samir *

THIMOU Amal

ZENTAR Aziz*

Janvier 2004

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ABDELLAH EI Hassan
AMRANI Mariam
BENBOUZID Mohammed Anas
BENKIRANE Ahmed*
BOUGHALEM Mohamed*
BOULAADAS Malik
BOURAZZA Ahmed*
CHAGAR Belkacem*
CHERRADI Nadia

EL FENNI Jamal*

EL HANCHI ZAKI

EL KHORASSANI Mohamed
EL YOUNASSI Badreddine*
HACHI Hafid

JABOUIRIK Fatima
KHABOUZE Samira
KHARMAZ Mohamed

Gastro-Entérologie
Anatomie Pathologique
Psychiatrie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Chirurgie Pédiatrique
Dermatologie

Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Ophtalmologie

Urologie

Traumatologie Orthopédie
Pédiatrie

Ophtalmologie
Traumatologie Orthopédie
Gynécologie Obstétrique
Cardiologie

Médecine Interne
Oto-Rhino-Laryngologie
Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Générale
Pneumophtisiologie
Néphrologie

Anesthésie Réanimation
Pédiatrie

Chirurgie Générale

Ophtalmologie

Anatomic Pathologique
Oto-Rhino-Laryngologie
Gastro-Entérologie
Anesthésie Réanimation
Stomatologie et Chirurgie Maxillo-faciale
Neurologie

Traumatologie Orthopédie
Anatomie Pathologique
Radiologie

Gynécologie Obstétrique
Pcdiatrie

Cardiologie

Chirurgie Geéncrale
Pcdiatrie

Gynécologie Obstétrique
Traumatologie Orthopédie



Pr. LEZREK Mohammed*
Pr. MOUGHIL Said

Pr. OUBAAZ Abdelbarre*
Pr. TARIB Abdelilah*

Pr. TIJAMI Fouad

Pr. ZARZUR Jamila

Janvier 2005

Pr. ABBASSI Abdellah

Pr. AL KANDRY Sif Eddine*
Pr. ALAOUI Ahmed Essaid
Pr. ALLALI Fadoua

Pr. AMAZOUZI Abdellah
Pr. AZIZ Noureddine*

Pr. BAHIRI Rachid

Pr. BARKAT Amina

Pr. BENHALIMA Hanane
Pr. BENYASS Aatif

Pr. BERNOUSSI Abdelghani
Pr. CHARIF CHEFCHAOUNI Mohamed
Pr. DOUDOUH Abderrahim*
Pr. EL HAMZAOQOUI Sakina*
Pr. HAJJI Leila

Pr. HESSISSEN Leila

Pr. JIDAL Mohamed*

Pr. LAAROQUSSI Mohamed
Pr. LYAGOUBI Mohammed
Pr. NIAMANE Radouanc*
Pr. RAGALA Abdelhak

Pr. SBIHI Souad

Pr. ZERAIDI Najia
Décembre 2005

Pr. CHANI Mohamed

Avril 2006

Pr. ACHEMLAL Lahsen*

Pr. AKJOUJ Said*

Pr. BELMEKKI Abdelkader*

Pr. BENCHEIKH Razika

Pr. BIYI Abdelhamid*

Pr. BOUHAFS Mohamed El Amine
Pr. BOULAHY A Abdellatif*

Pr. CHENGUETI ANSARI Anas
Pr. DOGHMI Nawal

Pr. ESSAMRI Wafaa

Urologie

Chirurgie Cardio-Vasculaire
Ophtalmologie

Pharmacie Clinique
Chirurgie Générale
Cardiologie

Chirurgie Réparatrice et Plastique
Chirurgic Générale

Microbiologie

Rhumatologie

Ophtalmologie

Radiologie

Rhumatologie

Pédiatrie

Stomatologie et Chirurgie Maxillo Faciale
Cardiologie
Ophtalmologie
Ophtalmologie
Biophysique
Microbiologic
Cardiologic
Pédiatrie
Radiologie
Chirurgie Cardio-vasculaire
Parasitologie

Rhumatologic

Gynécologie Obstétrique
Histo-Embryologie Cytogénétique
Gynécologic Obstétrique

(mise en disponibilité)

Anesthésie Réanimation

Rhumatologie

Radiologic

Hématologie

OR.L

Biophysique

Chirurgie - Pédiatrique
Chirurgie Cardio — Vasculaire
Gynécologie Obstétrique
Cardiologie
Gastro-entérologie



Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

FELLAT Ibtissam
FAROUDY Mamoun

GHADOUANE Mohammed*

HARMOUCHE Hicham
HANAFI Sidi Mohamed*
IDRISS LAHLOU Amine*
JROUNDI Laila
KARMOUNI Tariq

KILI Amina

KISRA Hassan

KISRA Mounir
LAATIRIS Abdelkader*
LMIMOUNI Badreddine*
MANSOURI Hamid*
OUANASS Abderrazzak
SAFI Soumaya*
SEKKAT Fatima Zahra
SOUALHI Mouna
TELLAL Saida*
ZAHRAQOUI Rachida

Octobre 2007

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ABIDI Khalid
ACHACHI Leila
ACHOUR Abdessamad®*
AIT HOUSSA Mahdi*
AMHAJIT Larbi*
AMMAR Haddou*
AQOUFI Sarra

BAITE Abdelouahed*
BALOUCH Lhousaine*
BENZIANE Hamid*
BOUTIMZINE Nourdine
CHARKAOUI Naoual*
EHIRCHIOU Abdelkader®
ELABSI Mohamed

EL MOUSSAQUI Rachid
EL OMARI Fatima
GANA Rachid

GHARIB Noureddine
HADADI Khalid*
ICHOU Mohamed*
ISMAILI Nadia
KEBDANI Tayeb
LALAOUI SALIM Jaafar*

Cardiologie

Anesthésie Réanimation
Urologie

Médecine Interne
Anesthésie Réanimation
Microbiologie
Radiologie

Urologie

Pédiatrie

Psychiatrie

Chirurgie — Pédiatrique
Pharmacie Galénique
Parasitologie
Radiothérapie
Psychiatrie
Endocrinologie
Psychiatrie

Pneumo — Phtisiologie
Biochimie

Pneumo — Phtisiologie

Réanimation médicale
Pneumo phtisiologie
Chirurgic générale
Chirurgie cardio vasculaire
Traumatologie orthopédie
ORL

Parasitologie

Anesthésie réanimation
Biochimie-chimie
Pharmacie clinique
Ophtalmologic
Pharmacie galénique
Chirurgie générale
Chirurgie générale
Anesthésie réanimation
Psychiatrie

Neuro chirurgie

Chirurgie plastique et réparatrice
Radiothérapie

Oncologie médicale
Dermatologic
Radiothérapie

Anesthésie réanimation



Pr. LOUZI Lhoussain*

Pr. MADANI Naoufel

Pr. MAHI Mohamed*

Pr. MARC Karima

Pr. MASRAR Azlarab

Pr. MOUTAJ Redouane *

Pr. MRABET Mustapha*

Pr. MRANI Saad*

Pr. OUZZIF Ez zohra*

Pr. RABHI Monsef*

Pr. RADOUANE Bouchaib*
Pr. SEFFAR Myriame

Pr. SEKHSOKH Yessine*
Pr. SIFAT Hassan*

Pr. TABERKANET Mustafa*
Pr. TACHFOUTI Samira

Pr. TAJDINE Mohammed Tarig*
Pr. TANANE Mansour*

Pr. TLIGUI Houssain

Pr. TOUATI Zakia
Décembre 2007

Pr. DOUHAL ABDERRAHMAN
Décembre 2008

Pr ZOUBIR Mohamed*

Pr TAHIRI My El Hassan*
Mars 2009

Pr. ABOUZAHIR Ali*

Pr. AGDR Aomar*

Pr. AIT ALI Abdelmounaim*
Pr. AIT BENHADDOU El hachmia
Pr. AKHADDAR Ali*

Pr. ALLALI Nazik

Pr. AMAHZOUNE Brahim*
Pr. AMINE Bouchra

Pr. ARKHA Yassir

Pr. AZENDOUR Hicham*

Pr. BELYAMANI Lahcen*
Pr. BJIJOU Younes

Pr. BOUHSAIN Sanae*

Pr. BOUI Mohammed*

Pr. BOUNAIM Ahmed*

Pr. BOUSSOUGA Mostapha*
Pr. CHAKOUR Mohammed *

Microbiologie
Réanimation médicale
Radiologie

Pneumo phtisiologie
Hématologique
Parasitologie

Médecine préventive santé publique et hygiene

Virologie
Biochimie-chimie
Médecine interne
Radiologie

Microbiologie
Microbiologie
Radiothérapie

Chirurgie vasculaire périphérique
Ophtalmologie

Chirurgie générale
Traumatologie orthopédie
Parasitologie

Cardiologie

Ophtalmologie

Anesthésie Réanimation
Chirurgie Générale

Médecine interne

Pédiatre

Chirurgie Générale
Neurologie

Neuro-chirurgie

Radiologie

Chirurgie Cardio-vasculaire
Rhumatologie
Neuro-chirurgic

Anesthésie Réanimation
Anesthésie Réanimation
Anatomie
Biochimie-chimie
Dermatologie

Chirurgie Générale
Traumatologie orthopédique
Hématologie biologique




Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

CHTATA Hassan Toufik*
DOGHMI Kamal*

EL MALKI Hadj Omar

EL OUENNASS Mostapha*
ENNIBI Khalid*

FATHI Khalid

HASSIKOU Hasna *
KABBAJ Nawal

KABIRI Meryem
KARBOUBI Lamya
L’KASSIMI Hachemi*
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INTRODUCTION

Un cavernome portal est un réseau formé de veinat ld calibre est initialement
millimétrique ou microscopique puis augmente. Ainsie ce réseau veineux chemine un
sang portal hépatopete. Il est la conséquence ddgokision chronique du systeme porte

extra-hépatique dépassant les 3 semaines.

Ces veines se dilatent, deviennent tortueusesaésest un veéritable réseau d’allure
angiomateuse, mais qui reste pourtant insuffisanir pirainer 'ensemble de la circulation
splanchnique. Le cavernome portal se manifestegaement par I'hypertension portale avec
une fréquence élevée d’hémorragies digestives. iagndstic positif est essentiellement
radiologique mais le diagnostic étiologique n’esttemu qu’apres plusieurs investigations

local et systémique.

La thrombose veineuse portale (TVP) sans cirrhdssaas cancer représente la
deuxieme cause d’hypertension portale (HTP) damsolede, et 5 a 10% de toutes les causes
d’hypertension portale [1], la TVP est responsal#e30 % des étiologies des hémorragies
variqueuses et elle est la principale cause dasaignt variqueux chez I'enfant [2], elle est
considéré comme une maladie relativement rare pwentiellement mortelle. Les données

épidémiologiques précises sur la TVP sont diffscéeobtenir.

En cas de TVP chronique, la morbidité est lieeagnement variqueux, a la récidive
thrombotique, a la cholangiopathie portale symptama et aux manifestations de

I'hypersplénisme [3].

L'évolution de la maladie se caractérise par lagieince élevée des récidives

hémorragiques avec ou sans traitement par conpr@istic reste généralement bon.

Le présent travail tient a mettre en évidence rigfilpétiologique et évolutif de la

thrombose veineuse portal chronique chez les enfant



|. Historique :

Depuis sa premiére description en 1868 par BalfeurStewart chez un patient
présentant une splénomégalie, une ascite et désevamsophagiennes [4], la TVP a été
considérée comme une maladie relativement rare pwentiellement mortelle ; elle a été
décrite commex une thrombose et dilatation variqueuse de la veeporte responsable
d’'une splénomégalie et ascite ».

Whipple (1945) a classé I'hypertension portale eaxdgrandes catégories : ceux qui
présentent I'obstruction intrahépatique du fluxgsam portal et ceux avec I'obstruction extra
hépatique portale. Pick (1909) a été le Premieragpostulé un angiome, et Walker (1954)
déclarait l'origine congénitale. La premiere dgamh de la transformation cavernomateuse
de la veine porte est attribuée par Klemperer (L98tis il est certain que les auteurs
antérieurs ont reconnu I'état, bien qu’ils n’ong pélisé le méme terme [5,6].

Puis Gibson et Richards (1955) rejetaient le terotdisé précédemment de
transformation « cavernomateuse », et affirmenid ge’ pourrait s’agir ni d’'un hamartome ni
d’'une néoplasie sauf dans des cas extrémement Haaeméme rapporté la présence de tissu
nerveux, artériel, et lymphatiques au sein du caee rendant impossible I'hypothése de la
tumeur bénigne vasculaire [5].

L'utilisation de la spléno-portographie au cours danées cinquante du siécle dernier,
I'artério-portographie en 1969 et l'amélioration dea sensibilité et la technique de
I'échographie-doppler en 1988, et celles du scanmar rendu le diagnostic du cavernome

portal un diagnostic d’imagerie [5].



.  ANATOMIE

2.1Le systeme porte :

Le systeme porte comprend I'ensemble des veinedrginent le sang veineux de la
partie abdominale du tube digestif faite de laipdd plus basse du rectum, de la rate, du
pancréas et de la vésicule biliaire. De tous ceséves le sang est amené vers le foie par un
réseau veineux qui s’unit pour former la Veine Polte foie recoit ainsi un double apport

sanguin veineux portal et artériel hépatique
La veine porte : Se constitue derriere la premp@ntion du duodénum recevant :

* Laveine mésentérique supérieure,
* Laveine splénique, dans laquelle se jette la viei@sentérique inférieure
e La veine coronaire stomachique,
e Laveine pylorique,
» Les veines pancréatico-duodénales,
* Laveine cystique
* Les veines para-ombilicales
La veine porte se divise au niveau du hile en daaxches, droite et gauche. Ces
derniéres s’écartent 'une de l'autre en formant angle obtus et gagnent I'extrémité
correspondante du sillon transverse ou elle s’a@ondans le foie.
Il est reconnu actuellement que le sang portaltsdisaribué dans le foie de facon bien
précise : le sang drainé par les veines spléniquesentérique inferieure et coronaire
stomachique irait vers llwbe gauche alors que celui de la veine mésentérique supérieu

serait acheminé dansltge droit. [7]
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Figure 1: anatomie du systéme porte et ses affluents [08]



2.2 Anatomie chirurgicale du systeme porte :

La veine porte est originaire de la confluenceadmésentérique supérieure et la veine
splénique derriere le pancréas. Dans environ us tles individus, la veine mésentérique
inférieure pénetre dans ce confluent; dans le rdlstntre soit par la veine mésentérique
supérieure soit par la veine splénique au-dessels jdnction. Dans son trajet vers le haut, la
veine porte recoit la gastrique gauche et plusigamses plus petites avant de se diviser en
branches droite et gauche au niveau du hile socanal cystique et I'artere hépatique. Sur le
c6té droit, les vaisseaux portes suivent le modeteartéres hépatiques et des voies biliaires.
La veine porte droite se divise en branches amtériet postérieure, chaque branche se
bifurque en 2 branches : supérieure et inférielarés de son origine, la branche droite de la
veine porte envoie une branche sur le coté droible caudé.

La branche gauche de la veine porte est plus loagpkis petite que la droite. Elle se
divise en branches médial et latéral, chacune dsches se divise en deux : supérieure et
inférieure, et il donne une branche sur le cét&laulu lobe caudal.

Une dilatation médiane représente le « pars unisikig qui représente l'orifice
oblitérée de la veine ombilicale.

» Propriétés caractéristiques du systéme porte eargfe :

Les veines portales peuvent étre ligaturées sadgone grace aux communications
Inter-segmentaires réalisées par les sinusoidestifapes des lobules adjacents. Il y a peu de
véritables anastomoses entre les branches veineuses

La réduction du débit sanguin portal augmenteue $anguin hépatique mais l'inverse
n'est pas vrai, I'atrophie hépatique (lobaire) digtclusion de la veine porte, ainsi que la

ligature d’une artére hépatique lobaire et la v@ioge entrainent I'atrophie sans nécrose [09].

2.3 Anastomoses porto-systématiques :

Chez l'adulte, la veine porte et ses affluents stémués de valves [10]; ces dernieres
peuvent étre présentes chez le foetus et le nounéeauais s’atrophient et disparaissent
rapidement dans la grande majorité des cas. Lediefigx veineux est donc déterminé par le
gradient de pression dans le systeme porte. Amsialbstruction au niveau de la veine porte

peut entrainer une augmentation du flux sanguirhitbellement accessoire, dans les
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connexions existantes entre les veines constitl@nsystéme porte et la circulation

systémique, ainsi qu’une inversion du flux sangddarmant alors des anastomoses porto-

caves spontanees, dans les 4 sites suivants (Agure

L’cesophage et I'estomacle sang rejoint & ce niveau le systeme azygaos lpui

veine cave supérieure par lintermédiaire de lanevegastrique gauche, les
vaisseaux du cardia et de l'cesophage, expliquast b développement de
varices cesophagiennes.

Le rectum: les anastomoses entre la veine porte et la wane inférieure via la

veine meésentérique inférieure (VMI) et les veinestales sont a l'origine des
varices rectales.

Les anastomoses porto-ombilicales: La veine ombilicale peut étre
repermeéabilisée en cas d'hypertension portale (HLR)dérivation vers le

systéeme cave se fait soit en surface par l'intetauréddes veines épigastriques
superficielles entrainant une circulation veineusdlatérale (CVC), soit en

profondeur par la veine fémorale et les veinesatiques internes.

Les anastomoses spléno-rénales :
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Figure 2 : différents voies de dérivation porto-systémiquesas d’hypertension
globale[11]



Ill.  HISTOIRE NATURELLE :

L’histoire naturelle de la Thrombose Veineuse Rer&st mal connue. Le pronostic a
long terme dépend beaucoup des complications deéP'et du cavernome, de I'étiologie et du
terrain sous-jacent [12].

L’expression initiale de la thrombose dépend d’dbde sa localisation et de son
extension. Elle est complétement silencieuse $hidambose est limitée a la veine porte et
bruyante en cas d’'ischémie mésentérique, ce sileimigue malgreé le fait que le flux portal
représente 2/3 du flux sanguin hépatique est expligssentiellement par deux grands
mécanismes compensatoires [13]:

» La vasodilatation immédiate de l'artere hépatiquigesa la diminution du
flux portal « arterial buffer response» ou « rémoastérielle protectrice»,
réflexe également observé lors du clampage deite \morte en chirurgie.
Cet afflux sanguin permet dans un premier tempsai@tenir les fonctions
hépatiques.

« Le développement rapide en quelgues jours de veic@atérales
initialement millimétriques a flux hépatopéte, decircuitant la portion
thrombosée de la veine porte.

Ces veines collatérales se développent dans lesspau en périphérie des structures
adjacentes a la partie obstruée du systeme pori@épend de la voie biliaire principale
(VBP), la vésicule biliaire, le pancréas, I'antrastrique et le duodénum. Ceci explique la
fréquence des diagnostics différentiels comme uesetirs des voies biliaires (VB) ou du
pancréas, la pancréatite, la cholécystite et l#adigite sclérosante chez I'adulte surtout.

Si l'obstacle portal persiste, ces veines collddraleviennent ensuite de plus en plus
volumineuses et forment alors en 3 a 5 semainesstmeture pseudo-tumorale appelée
cavernome portal dont la localisation indiquerddrs indirectement le siege initial de la
thrombose [14,15].

Une fois ces mécanismes de compensation sont @éspdagression portale dépassait
10 mm Hg [10, 13] favorisant ainsi la formationletdéveloppement des anastomoses porto-

caves spontanées.



L’histoire naturelle d’'une premiére thrombose plertaomporte toujours un risque
d’extension soit au méme niveau portal ou dans utre &erritoire veineux profond (Ml,
embolie pulmonaire, thrombose cérébrale) [16].

La Classification anatomiquede l'atteinte thrombotique de la veine porte est |
suivante [17] :

» Stade 1 : thrombose limitée ou confinée au tronladeine porte (et/ou de ses
branches intrahépatiques) au-dela du tronc splésanaigue.

» Stade 2 : extension du thrombus a la veine mésgnéesupérieure (VMS),
mais avec des vaisseaux mésentériques perméables.

» Stade 3 : thrombose diffuse a tout le systéeme ugigplanchnique, mais avec
de grosses veines collatérales.

» Stade 4 : thrombose extensive de tout le systenmewse splanchnique, mais
avec de fines veines collatérales.

Deux entités de thrombose portale selon le profilldif, généralement une durée des
symptémes supérieure a un mois est classiguemans@adomme une limite permettant de
séparer les deux situations, mais en pratique dandtion entre ces deux entités n’est pas
toujours aisée a définir car il n’y a pas de lindeetemps précise pour les distinguer. :

* Les TVP aigues en lien avec la constitution d’une thrombose méz@ntrainant une
souffrance intestinale ou hépatique. Ces symptOémesvent étre brutaux ou
progressifs :

v Llischémie mésentériquaésulte de I'extension du thrombus aux arcades

veineuses meésentériques. Le taux de mortalité legé éle I'ordre de 50%
[18]. L'obstruction thrombotique veineuse mésedéei entraine beaucoup
plus de lésions tissulaires qu’une occlusion isdiédartére mésentérique ou
artério-veineuse. La résection intestinale éteradui@ constitution de sténoses
multiples du gréle court peuvent étre des séquédedives de I'ischémie
veineuse mésentérique.

v' Hépatite ischémiguela veine porte assure 75% du flux sanguin hépatiq

total et 40% de I'apport d’oxygéne au foie. La T&iBué diminue la capacité

du foie a résister a I'ischémie du fait de son dewapport sanguin. En cas de
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TVP aigué compléete, n'importe quel épisode hypafepsut précipiter ou
aggraver I'hépatite ischémique.
» Les TVP chroniques,dont les principaux éléments exprimés sont lesptications
du cavernome et de I'HTP, surtout :

v' I'hémorragie variqueuseEn réponse au développement du cavernome portal

et a la vasodilatation artérielle hépatique, |l fianguin hépatique total est
réduit de fagon minime dans des conditions stallependant, la pression
portale est augmentée.

L’augmentation de la pression portale est l'un degcanismes compensateurs
permettant le maintien de la perfusion portalelpsarveines collatérales. En d’autres termes,
la perfusion portale est maintenue au dépens déP’Ht, éventuellement, au prix de
saignement des varices cesophagiennes et/ou-gastogule gastropathie [19,20].

La taille des varices cesophagiennes était le pahdacteur prédictif indépendant de
I’'hémorragie, alors que le principal facteur préiflindépendant de récidive thrombotique est
un état prothrombotique sous-jacent bien documenté.

D’autres arguments, en dehors de toute complicgtiommme une imagerie antérieure
pouvant faire la différence entre ces deux entitéatrant une veine porte perméable, la mise
en évidence d'un facteur local, I'aspect hyperdehs¢éhrombus au scanner, le caractere aigu
des douleurs abdominales et a fortiori la survedum infarctus mésentérique, peuvent
orienter vers une thrombose aigue, alors que femce d’'un cavernome et ou de signes
d’HTP lors du diagnostic permet généralement dsselala thrombose comme chronique
[22].
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V. PHYSIOPATHOLOGIE :

Le cavernome portal est responsable d'un bloc imfnapré-hépatique qui va se

manifester par :

4.11 ’hypertension portale :

L'hypertension portale (HTP) est définie soit pae taugmentation de la pression
portale au-dela de 15 mm Hg, soit par une élévatiomgradient de pression porto-cave au-
dela de 5 mm Hg. La seconde définition est préféageelle explique le développement de la
circulation collatérale porto-systémique et le wisqd’hémorragie digestive. Ce dernier
apparait lorsque le gradient dépasse 12 mmHg.

Le gradient de pression portale est le résultdimderaction entre le flux sanguin portal
et les résistances vasculaires qui s'opposent Buxe cette relation est définie par la loi

d’Ohm dans 'équation suivant&\P = Q x R

- AP = gradient de pression portale,
- Q = débit sanguin portal,

- R =résistances vasculaires au flux sanguin
Donc I'http résulte soit d’'une augmentation du tdébiou des résistances.

a. Augmentation des résistances au flux portal résulte soit d’'une désorganisationde
l'architecture hépatique soit d'une contraction diéférentes cellules bordant les
sinusoides en réponse a divers substances vassaftix¥. les endothélines, I'oxyde
nitrique) c’est le cas de cirrhose, cette composante hémodynamique représente 40%
de 'augmentation des résistances vasculaires

b. Augmentation du flux veineux portal :observée dans les stades avancés d'HTP, liée a
une vasodilatation marquée du territoire splanamicgous l'effet de facteurs
neurogénes, humoraux et médiateurs locaux, dorie wasodilatation splanchnique
contribue a l'augmentation du flux sanguin portalad’augmentation de la pression
portale
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Les principaux signes et complications de I'hypesien portale: ce sont les
hémorragies digestives par rupture de varices oegmpgastriques ou par gastropathie

congestive, la circulation collatérale sous-cutaat@ominale et la splénomégalie.

4.2l es anastomoses porto-caves spontanées
4.2.1. La circulation collatérale de type supériew :

Varices cesophagiennes et gastriques résultenadastomose entre la veine coronaire
stomachique et la veine azygos.

4.2.2. La circulation collatérale de type antérieur.

Par reperméabilisation de la veine ombilicale cpii le la branche portale gauche et
donne naissance a une circulation veineuse callatéous-cutanée abdominale.

Le syndrome de Cruveilhier Baumgarten est définilgdilatation bleuatre de I'ombilic
due a une reperméabilisation de la veine ombiliealec, a I'examen clinique, un ombilic
gonflé avec l'aspect «en téte de méduse », fgEmient a la palpation et un souffle a
l'auscultation.

4.2.3. La circulation collatérale de type inférieue :

Représentée par les anastomoses hémorroidairemsabtes de varices anales pouvant

provoquer des rectorragies.

4.2.4. La circulation collatérale de type postérieu:

4.3Le retentissement sur le foie

Classiguement, dans les cas de I'obstruction vem@orte extra hépatique, le foie est
normal et le modéle architectural est préservéxdrigen histopathologique peut révéler la
condensation concentrique de fibres de réticulitewa des espaces portes, étendant parfois
dans le parenchyme. Habituellement la biopsie de fitest pas nécessaire dans ces cas, a
moins que les fonctions du foie soient perturbés[2

On note également la notion de souffrance progreski parenchyme hépatique due au
fait qu’'une partie de sa vascularisation portaleoemte les voies hépatofuges’est le
syndrome porto-privequi aboutit a la constitution d'unéibrose portale qui évolue

progressivement et influence ainsi le pronostiorgglterme. Ces désordres architecturaux
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etces lésions histologiques existent de la mémeguémdce dans les obstructions portes
apparemment primitives que les obstructions paatesgenes.

V. PRESENTATION CLINIQUE :

5.1Les hémorragies digestives :

Chez les enfants avec hypertension portale quesguieson étiologie, une hémorragie
digestive haute est presque universellement capsgéeune hémorragie variqueuse, la
gastropathie hypertensive peut causer des saigiemems aigus.

L’hémorragie variqueuse peut prendre la formerddtémese, rectorragie, méléna, ou
une anémie chronique. Le saignement provient,us gbuvent, du bas cesophage et du cardia.
Les varices a paroi mince remplis de sang, sousptegsion veineuse €élevée, sont érodées
par l'acide gastrique ou par médicaments tels tamdé acétylsalicylique ou les anti-
inflammatoires non stéroidiens (AINS) causant ailesi hémorragies hautes et basses.

Le saignement peut étre soudain et dramatiquest pas accompagnée généralement
de douleurs abdominales. Un enfant qui se poriait antérieurement peut vomir de grandes
quantités de sang. Méme si cela peut étre extrémtegffeayant a la fois pour I'enfant et pour
ses parents, le saignement s’arréte habituelledeefgcon spontanée.

Bien que la plupart des patients avec une hypsiderportale aient des varices, toutes
les varices ne saignent pa&eédire quel patient est susceptible de saignervdeices est
important pour déterminer les options de traitemeen particulier pour ceux qui peuvent
étre candidats pour un traitement prophylactique.

Chez les enfants atteints d'hypertension portiste & une thrombose extra hépatique
de la veine porte, la mortalité par hémorragie stige est beaucoup moins que chez ceux qui
présentent une maladie du foie, 'hémorragie estégdement bien toléré et s’arréte

spontanément [37].
5.2 La splénomégalie

Elle est secondaire a la congestion et a I'hnypsmlau tissu réticulo-endothélial.

Souvent asymptomatique, elle peut étre responshlgersplénisme qui se caractérise par
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une pancytopénie. L’hypersplénisme serait lié apfeshomenes de stase, de séquestration et
de phagocytose [25].

5.3L’ascite
L’ascite ne se développe que lorsque deux conditgnnt réunies : une hypertension
portale et une rétention hydro-sodée. L’hypertangiortale est une condition nécessaire,
mais généralement non suffisante pour le développem’une ascite. La rétention hydro-
sodée, lorsqu’elle est isolée, entraine une anasagtl non pas une ascite simple. C'est
I'nypertension portale qui localise au territoirériponéal la rétention hydro-sodée.
Chez les sujets atteints de bloc infra-hépatiqaescite n'est pas fréquente et reste

habituellement modérée.

5.4 Les troubles de I'hnémostase
La thrombose veineuse portale chronique peut égecé&e a une diminution du temps
de prothrombine ainsi qu'a des anomalies des fonstplaquettaires [15]. Ces anomalies
pourraient étre en lien avec ursgirconsommationpar un mécanisme de coagulation
intravasculaire disséminée CIVD au sein des camfaformant le cavernome. Il y aurait
également des effets sur la synthése hépatique, faik des facteurs de la coagulation, mais
aussi des inhibiteurs de la coagulation.

5.5 Le syndrome hépato-pulmonaire :

Le syndrome hépato pulmonaire est caractérisé mahypoxemie artérielle chez des
patients présentant une maladie hépatique chronequéen avec la dilatation des vaisseaux
intra pulmonaires. Il est une des complicationdadeirrhose hépatique, les données sur sa
fréquence variant entre 5 et 29%. La reconnaissalcdableau est importante car ce
syndrome constitue une indication a la greffe H§pat

Certaines rares observations de ce syndrome ouigétées chez des patients atteints

uniquement de thrombose veineuse portale chrongguns, cirrhose [29].
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5.6 Biliopathie portale

L'histoire naturelle de la thrombose veineuse p®rtanglobe la formation de
nombreux collatéraux au hile et autour des voidmilgs, ce qui peut provoquer une
compression sur les voies biliaires (hypothése mi§aae). Avec la progression de la maladie,
il peut y avoir une sténose et la formation de walcans le canal cholédoque et dans ses
branches, ainsi que dans les conduits biliairas-im¢patiques, ce qui provoque la cirrhose
biliaire secondaire.

La biliopathie portale apparait a I'adge adultetére et les douleurs sont rares, sauf en
cas d’angiocholite. Son parcours est silencieupregressif et est détectée en raison de sa
complication la plus frequente qui est la cirrhdsiéaire [26,27], cette derniere est
diagnostiquée biologiguement par I'élévation deplepsphatase alcaline a des niveaux qui
sont deux a cinq fois supérieure a la valeur déreéce maximale et radiologiquement par la
cholangiopancréatographie rétrograde endoscopiGeRE) par la détection des anomalies
dans les canaux biliaires intra-hépatiques et extua-hépatiques localisées (dilatations ou
rétrécissements) et dans la vésicule biliaire ftieside paroi, lithiase)[28] ;il est possible de
classer biliopathie portale en trois types, dopetyest le plus doux.

e Typel: Implication des voies biliaires extra-hégaes.

e Typell: Implication des voies biliaires intra-fejgues seulement.

e Typellla: Implication des voies biliaires extiapatique et des voies
biliaires intra-hépatiques unilatérales(gauche raite).

e Typelllb: Implication des voies biliaires extngépatiques et des voies
biliaires intrahépatiques bilatérales.

Le cavernome portal reste une cause exceptiontdelmmpression de la voie biliaire
principale, dont moins de 100 cas sont colligéssdkn littérature mondiale. Certaines
observations anciennes sont peu documentées dageostic se fait exclusivement lors de

I'intervention chirurgicale.
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5.7 Le retard staturo-pondéral :

En général, les enfants qui souffrent d’'une throsebeeineuse portale chronique sont
plus prédisposés a montrer un retard de croissdecéacteur qui prédispose a cette
manifestation est encore inconnue. Plusieurs fextent été décrits et montrent avoir une
influence remarquable sur la croissance normalenfsts et qui sont:

e L'anémie chronique(secondaire aux pertes causées par des saigneetents
ou hypersplénisme),

» Congestion veineuse intestinale avec malabsorpts@tondaireet distension
abdominale peuvent influencer le taux de croissance

Le faible apport de sang vers le foie di a la fairomede collatérales systémiques chez
les enfants suivis pour une thrombose veineusentjue est responsable de la privation en

hormone hépatotrophique [24].
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VI. ETIOPATHOGENIE :

L’hypertension portale est presque toujours du@ ®hstacle situé sur la circulation
porto hépatique. Cet obstacle peut siéger :

* En dessous du foie sur la veine porte : bloc prinfva hépatique,

* Dans le foie : bloc intra-hépatique,

* Au-dela du foie : bloc sus ou supra hépatique.

Suivant la position du bloc par rapport a la sifidsp on parlera de bloc pré
sinusoidal, de bloc sinusoidal ou de bloc postssifdal. Chez I'enfant, la cause d’'HTP la
plus fréquente est 'HTP pré hépatiquél].

Le cavernome est souvent la conséquence d’'unesiaclthrombotique et chronique,
du systeme portextra-hépatique datant d’au moins de trois semaines, durée néicess la
constitution de ce cavernome[32,33].

Cette thrombose porte peut étre la conséquenceedaun plusieurs affections
thrombogenes qui doivent étre recherchées de feggiematique. Il n’est pas rare d’observer
la coexistence de plusieurs pathologies favorisarthrombose [34], d'ou la nécessité du
bilan étiologique qui doit étre systématiquemerdlis€, méme en présence d’'une cause

évidente.

6.1Causes locales
6.1.1 Les thromboses portes néonatales / Omphalites :

Une phlébite septique d'origine ombilicale (infecti du cordon ombilical) ou
secondaire a un cathétérisme de la veine ombilsxahe les causes les plus fréquentes de la
thrombose veineuse portale(TVP) chez le nouvealiap¥es la littérature.

Les dommages a la paroi veineuse, mécaniques ouqetas, semblent tenir une place
importante dans le développement de la TVP chemie/eau-né, faisant de la pose d'un
cathéter ombilical un facteur de risque majeur .[BBf études évaluant la prévalence de TVP
dans ce cadre montrent d’importantes variations3da43 % (selon la nature prospective ou

rétrospective de I'étude).
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La durée du maintien du cathéter ombilical (au-digatrois jours), la localisation
appropriée (atrium droit ou portion supra hépatigeela VCI) ou non (Veines hépatiques,
veine porte, veine ombilicale), un éventuel trausma¢ du cathéter, le type de solutions
perfusées semblent étre en lien important aveéveldppement de la thrombose.

En plus des autres FDR chez le nouveau-né (infectio cordon ombilical, sepsis,
anomalie congénitale) [10]. Les conditions sousijaes des nouveau-nés en particulier les
maladies menacant leur pronostic vital (décompensaardiaque, déshydratation, asphyxie,

prématurité, hypertension pulmonaire) semblentedgaht jouer un rble prépondérant.

6.1.2 Thrombophlébite Septique de la Veine Porte ou pylépébite:

Les pyléphlébites ont été rapportées dés 1846 @dteYVqui décrivait une thrombose
purulente de la veine porte associée a des abqetidiges comme complication d’'une
appendicite aigue [36].

Les pyléphlébites sont des thrombophlébites seggigie la veine porte, d’'une de ses
branches intra-hépatiques ou d’'un de ses affluélliss sont rares, mais bien connues de la
littérature, et potentiellement graves.

Les pyléphlébites septiques sont la cause de gréf% des cas de thrombose de la
veine porte extra-hépatique de l'enfant et de 26 & des cas de l'adulte [37]. Chez l'enfant
la pyléphlébite septique est habituellement cortséxid une infection ombilicale néonatale
ou a une canulation septique de la veine ombili3adg

Les germes les plus frequemment retrouvés aux hdtmoes sont les bacilles Gram
négatifs en particulier E. Coli, les streptocoqumeais des bactéries anaérobies sont également
associées aux pyléphlébites, en particulier BatesaFragilis.

Les septicémies a B. Fragilis sont tres fréquemmassbciées a une pyléphlébite, ce
qui justifie la recherche systématique de cette pimation dans ce cas [38,39], mais aussi
Fusobacterium Necrophorum ; ces dernieres semiggmésenter un risque important de
thrombose [40].

La thrombose veineuse portale est une affectioa edrson association avec une
infection aigué a cytomégalovirus (CMV) est connue@is rarement rapportée dans la

littérature. La revue de la littérature a retrouM® cas de thrombose du réseau veineux
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splanchnique compliguant une infection aigué a CMs présentaient une hépatite aigué.
L’évolution était le plus souvent favorable sousteament anticoagulant par AVK pour une

durée comprise entre 3 et 7 mois [41].

6.1.3 Les compressions intra ou extrinséques de la veiperte :

Il s'agit d'une cause trés rare d'obstruction deimes hépatiques (en Occident).
L'obstruction est plus souvent secondaire a la cegsgon par un processus infectieux avec «
effet de masse » que par une tumeur maligne owih&nEn cas d'abces amibien ou a
pyogene, l'inflammation systémique ou locale peumtribuer a la formation d'une thrombose
des veines hépatiques.

En cas de kyste hydatique di a Echinococcus gramsilal existe une compression
par des kystes parasitaires, soit un kyste de gratalle, soit multiples. En cas
d'échinococcose alvéolaire, l'invasion directe devkine hépatique par Echinococcus
multilocularis peut contribuer a l'obstruction desnes hépatiques.

6.1.4 Les traumatismes abdominaux [44] :

Que ce soit une contusion de I'abdomen, une pl&eéfpante ou la chirurgie
abdominale, ces traumatismes se compliquent partbisme thrombose porte. Les
interventions chirurgicales a risque sont la clgribiliaire et pancréatique, les dérivations
porto-systémiques et la splénectomie.

SPLENECTOMIE : La thrombose portale est une complication grave lde
splénectomie, sa fréquence est souvent sous-estimesaise de l'existence de cas infra
cliniques. Elle se manifeste par deux complicationgjeures :la thrombose veineuse
meésentériquex la phase aigué, avec possibilité de survenueidfarctus entéromésentérique
et I'hnypertension portalepar bloc infra hépatiqué.'incidence de la thrombose dans ce cas
est de 8% [42].

La surveillance Doppler postopératoire est jusifiee diagnostic précoce et le

traitement peuvent réduire lI'incidence des comgphce [42].
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6.2Causes générales
6.2.1 Troubles héréditaires prothrombotiques:
6.2.1.1 Risque élevé de thrombose :

Les déficits héréditaires en inhibiteurs de coaguda(Antithrombine, protéine C,
protéine S) exposent tous a un risque accru demttwse veineuse pouvant survenir
spontanément ou dans des situations a risque sowrmz I'adulte jeune, volontiers
récidivantes ; le déficit en antithrombine sembléspnter un risque plus important de
thrombose, dont les manifestations peuvent surveldéis la puberté. Cependant des
localisations atypiques de thrombose sont possimésmment celles intéressant le systéme
Porte [43].

Les antécédents de thromboses veineuses profondgsetition ayant débuté des le
plus jeune age peuvent évoquer ces diagnosticsj gue dans le cas du déficit en
antithrombine une résistance observée au traitepagriéparine.

a. Déficit en antithrombine :

Le gene codant pour I'antithrombine (AT) est los@lsur le bras long du chromosome
1. Son site principal de synthése est le foie [45].

Le déficit héréditaire en AT est un facteur de usqle la maladie thromboembolique
veineuse (MTEV) avec un risque relatif de 10 al2Dprévalence du déficit symptomatique
dans la population générale est comprise entre00/80 1/2000. La transmission du déficit
est autosomique dominante. La majorité des patsmgptomatiques sont hétérozygotes pour
le déficit, les déficits homozygotes étant extréraphrares, car le plus souvent létaux avant
la naissance [45].

Il existe plusieurs types de déficit. Il peut stade déficits quantitatifs (type 1), dans
lesquels la concentration de la protéine est digermmais celle-ci fonctionne normalement. I
existe également dedéficits qualitatifs (type IlI) dans lesquels la concentration de la
protéine est normale, il peut s’agir d'une fonctansite actif anormale(cas de déficit de type
Il RS : reactive site),ou de liaison a I'héparirst anormale(cas du déficit de type 1l HBS :
heparin-binding site), ou bien d’'une instabilité ldeprotéine avec une activité légérement
faible (cas des déficits de type Il PE : pléiotops)[45].
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Les causes acquises de déficits en AT sont cestairaadies entrainant un défaut de
synthése (insuffisance hépatique), une éliminatmerue (syndrome néphrotique), une

consommation excessive (CIVD)...

b. Déficit en protéine C :
La prévalence du déficit en protéine C symptomatidans la population générale est
de I'ordre de 1/36000 a 1/16000, mais il est apsg&ssent asymptomatique pour 1/700 a 1/200.
La transmission est autosomique dominante, 'lhomotg est rare [45].
Le risque relatif de thrombose est multiplié par 0.
Il existe des déficits héréditaires: quantitatifgo€ 1) et des déficits qualitatifs (type
I :
» Type | déficit quantitatif (90%) : défaut de sécrétion de la protéine.
e Type Il déficit qualitatif (10%) : protéine sécrétée normalement, mais
présente une anomalie fonctionnelle.
Un déficit en vitamine K a également des réperaumsssur la synthése de protéine C.
Les déficits acquis ont des causes proches desitdééin AT type :l'insuffisance

hépatique, la CIVD, le traitement par AVK.

c. Déficit en protéine S :

Les déficits héréditaires en protéine S (PS) déstd des mutations ou des délétions
d’'un géne situé sur le chromosome 3, Dans les gtfzriliales, les déficits francs en PS, a
I'état hétérozygote entrainent frequemment une dilthromboembolique veineuse a I'age
adulte. Les déficits homozygotes se présententfsonne d’un tableau dramatique en période
néonatale. La transmission du déficit est autosoenapminante [45].

La prévalence du déficit en protéine S symptomatidans la population générale est
comprise entre 0.05 et 0.1%.

Dans les familles atteintes, on a estimé un risgladif de I'ordre de 10 mais ce risque
est beaucoup plus faible dans les études épidégmjles.Le risque de thrombose ne serait

significativement augmenté que pour des taux tres lole protéine S libre (<40%).
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Il existe plusieurs types de déficit : il peut stage déficitsquantitatifs, type | : dans
lequel la protéine S libre et la protéine S tosdat tous deux diminuées ou type Il : dans
lequel seule la protéine S libre est basse. Dansdldécitsqualitatifs, le taux de protéine S
libre est normal mais son activité est diminuéeexiste une importante hétérogéneéité des
déficits [45].

Les causes acquises de déficits en protéine S Bmsuffisance hépatique,

I'hypovitaminose K et la CIVD.

d. Afibrinogénémie :

L’afibrinogénémie congénitale est une affectionstmare, transmise sur le mode
autosomique récessif. Les hémorragies provoquéagegaraumatismes minimes dominent la
symptomatologie mais des épisodes thromboemboligeegent se voir, en rapport avec des

dysfonctions plaquettaires.

6.2.1.2 Risque faible de thrombose :
Plusieurs études ont tenté d’incriminer certaimesitiles thrombotiques héréditaires
comme facteurs prédisposants aux thromboses densggporte, notamment les thromboses
qui restaient idiopathiques, mais les résultatg pardt contradictoires méme s’il est admis

gu’ils puissent avoir un role dans la formation teemboses.

a- Mutation du facteur V leiden :

Ce type de thrombophilie a été décrit pour la peeenfois en 1994 a I'Université de
Leiden aux Pays-Bas.

La fréquence allélique de la mutation dans la patpat générale est tres variable
suivant les ethnies : sa fréquence diminue du mordgsud de I'Europe, 3 a 5 % dans la
population caucasienne, beaucoup plus rare, voérdstante, en Asie et en Afrique.

Ce polymorphisme génétique est caractérisé parnurtation ponctuelle en position
1691 (guanine substituée par adénine) du géne tpdanle facteur V, qui se transmet sur le
mode autosomique dominant ; cette mutation entrairee substitution dans la protéine du

facteur V en position 506 d’'une arginine par unataghine. Or cet acide aminé fait partie
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d’'un des sites de clivage du facteur V sur lequehtvagir la protéine C activée (inhibiteur
physiologique de la coagulation) pour le rendretih§46].

Lorsque la mutation est présente la protéine v@ethe peut plus y réaliser le clivage
du facteur V, une résistance plasmatique a I'adi®ta protéine C activée est engendrée, qui
peut étre mise en évidence par des tests de coiagulbe facteur V muté est alors moins
sensible a la dégradation par la protéine C actigéequi entraine un gain de fonction du
facteur V, qui serait responsable du risque acerthcbombose [45,47].

Le polymorphisme Leiden est responsable de la quekslité des résistances a la
protéine C activéeet ainsi retrouvée chez 20 a 60 % des patiententophiliques et c’est
actuellemente facteur génétique le plus fréquent

Les porteurs hétérozygotes ont un risque légeremantru d’accidents
thromboemboliques avec un risque relatif comprisreer8 et 5 [45] ; ce risque est
suffisamment restreint pour que de nombreux héy@aizs ne présentent finalement jamais

de thrombose sauf sertaines conditions viennent majorer ce risq#6]

b. Mutation de la prothrombine G20210 :

En 1996, Poort et al. [48] rapportent I'existentae mutation (G20210A) sur le gene
de la prothrombine qui s'accompagne d'une augniemtde la quantité de prothrombine
plasmatique (supérieure a 1,5 Ul/ml). Cette muta@@0210A du facteur Il est une anomalie
moléculaire de la prothrombine qui met en jeu lmpkcement d’une guanine (G) par une
adénine (A) au niveau du nucléotide 20210 .Cellentiaine a la fois une augmentation de la
quantité et I'activité du facteur 1l et donc leque de thrombose par surproduction de fibrine.
Sa fréquence allélique dans la population normstiel'environ 1%.

On |ui attribue un risque relatif pour les thromé®seineuses chez les hétérozygotes de
2 a 3. Sa transmission est autosomique domina@ie ddtte mutation est souvent associée a
d’autres thrombophilies héréditaires comme le factéde Leiden, I'Hyperhomocystéinémie,
un déficit en antithrombine ou en protéine C et S.

A l'état homozygote, la mutation est la cause deadies thromboemboliques plus

séveres.
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c. Hyperhomocystéinémie :

L’Hyperhomocystéinémie peut étre congénitale, Béan déficit homozygote en une
enzyme du métabolisme de la méthionine (soit l&atly®nine b synthétase ou le méthylene
tétra-hydro-folate réductase (MTHFR)). Dans cesmi&s majeures, trés rares, les
complications thrombotiques s'associent a un retangntal, a des anomalies
morphologiques...

Dans les formes modérées ou mineures, I'Hyperhost@iagmie peut étre génétique ou
acquise génétiquepar déficit hétérozygote en cystathionine b sytades et/ou MTHFR, et
acquise par déficit en cofacteur indispensable au métabwi de la méthionine (vitamine
B12, acide folique, phosphate de pyridoxal). Uneuwatle mutation du géne de la MTHFR, le
polymorphisme alanine 223 valine (C677T), découeartl995 [53], mutant thermolabile, a
été retrouvée avec une fréquence accrue chez demtpaprésentant des pathologies
vasculaires.

La prévalence de la mutation de la cystathionirsyrithétase et de la MTHFR, a I'état

hétérozygote, dans la population asymptomatiqudeskbrdre de 1 %.

6-2-2Troubles acquis :
a- Syndromes myéloprolifératifs :

Les syndromes myéloprolifératifs (SMP) constituente des causes principales des
thromboses porto-meésentériques. lls sont retroaliés environ un tiers des patients [50,51].
Il s’agit souventd’adultes assez jeungghez les patients avec TVP, le diagnostic de SMP
n'est pas toujours évident car les criteres diatgpss conventionnels ne sont souvent pas
remplis il s’agit donc « des formes latentes de SMFCes formes latentes peuvent étre
expliquées par une carence martiale, fréquenteatterpliquée, limitant 'augmentation de
I’'hématocrite et par I'’hypertension portale respiis de I'hypersplénisme avec dilution des
éléments figurés du sang dans un volume plasmatqgmenté, et/ou par des saignements
discrets ou évidents (hémorragie variqueuse ouggeghie hypertensive) [52].

Les SMP suivent une évolution progressive avecisque accru de thrombose, et une
évolution vers une myélofibrose avec métaplasie loigé, ou une leucémie aigie ; la

thrombose en constitue la complication la plus dsfde et également un important facteur
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pronostique [53]. Les causes admises de ce risgumnbotique sont principalement la
thrombocytose et 'augmentation de la viscositégaare, mais ces facteurs sont absents en
cas de forme latente.

Récemment une grande avancée a été la découvente mhutation ponctuelle (1849G-
> 1849T entrainant substitution de Valine en pogit617 par Phénylalanine : V617F) de la
tyrosine kinase Janus kinase 2 (JAK2), tres fortérasesociée a I'existence de SMP déclarés
ou latents, et facilement identifiable, par rechersur 'ADN des leucocytes du sang veineux
périphérique. Cette mutation JAK2 V617F entrairtemae hématopoiese exagérée liée a une
hypersensibilité a [I'érythropoiétine et une indé&fmerce par rapport aux facteurs de
croissance.

Ainsi cette mutation est un événement acquis dawslution du SMP, rapporté dans la
littérature dans 90-95% des cas de PolyglobulieVabpez, et approximativement 50-60%
des cas de thrombocytémie essentielle et myélafidiopathique [54]. Elle apparait de plus
comme hautement spécifique d'un SMP

La prévalence de cette mutation parmi les patiatiesnts de TVP a été évaluée dans
plusieurs études [53-56] et montre une variabifitportante (de 17,1% a 41.3%). La validité
de ce critéere diagnostique dans le cadre des T®t @&galement évaluée, en le confrontant
notamment a la BOM.

La thrombose porte est connue au cours des syndonmeyéloprolifératifs et

notamment la maladie de VaquéZ].

b- Syndrome des anticorps antiphospholipides :

C’est un état de thrombophilie acquise, a la siéd’action d’anticorps auto-immuns
dirigés contre des protéines qui circulent dansplEsma sanguin et qui se lient aux
phospholipides de la membrane cellulaire des pléegieou des vaisseaux sanguins,
provoquant la formation de caillots perturbant iecudation sanguine et responsables des
symptomes du syndrome des anticorps antiphosptespi

Plusieurs cas anecdotiques [58] de TVP associeesm &yndrome des anticorps
antiphospholipides ont été publiés, mais aucundeétystématique de cette cause n'a éte

réalisée.
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c- L’Hémoglobinurie Paroxystique Nocturne ou HPN : [53

C'est la seule anémie hémolytigue corpusculaire spii acquise. Elle est liée a
I'expansion clonale d’'une ou de plusieurs cellildeaches hématopoiétiques porteuses d’'une
mutation somatique acquise du géene PIG-A, impligaés la synthese de Phosphatidyl-
Inositol Glycane (PIG). Le PIG est nécessaire ackage membranaire de plusieurs protéines
de membrane des cellules sanguines, en partidali€D 59 ou Protectine et le CD 55 ou
Decay Accelerating Factor (DAF) qui sont deux praé de surface des hématies et des
monocytes, qui inhibent la constitution du compleatague membranaire du complément.
Le déficit en PIG provoque donc une perte d’ancragebranaire de CD55 et CD59, causant
un défaut de protection de la membrane des hémaiigse la lyse par le complément. Ce
dernier étant plus actif en milieu acide, donc enxieme moitié de nuit (le pH sanguin est
alors plus bas), provoquant ainsi I'hnémolyse nowuCette derniére est caractérisée par une
hémolyse, une insuffisance médullaire et des caragins thromboemboliques.

La survenue de thromboses serait lieée a deux nsnasi: le premier ekt déficit en
oxyde nitriqueplasmatiquegse lie a 'Hémoglobine libre lors de I'hémolysefjopoquant
'activation de I'endothélium et des plaquettes, d@nération de thrombine et la
vasoconstriction. Le deuxiéeme mécanisme lastormation de microparticules riches en

phospholipidegar le complément activé agissant sur les plaggiett

6.3Les malformations congénitales :
6.3.1 Agénésie de la veine porte :

Agénésie congénitale des principales branches deeiae porte est I'anomalie
congénitale la plus fréequemment rapportée et do@ @ifféerenciée de l'atrophie des lobes
hépatiques [59-64] acquises. L'agénésie congénésiepensée pour étre secondaire a une
insuffisance des deux veines portes droite et gaachcours de leur développement [60] ou
une thrombose pendant la croissance embryologigftie [

Dans l'agénésie congénitale du lobe hépatique ,dlaitveine porte droite, canal
hépatique droit, et la veine hépatique droite net g@as identifiés [59,60]. Une vésicule
biliaire rétro-hépatique, interposition postérotaté de I'angle colique droit, et la migration
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supérieure du rein droit sont caractéristiquesdi#esx agénésies congénitales et une atrophie
sévere du lobe droit.

L’agénésie du lobe hépatique gauche est identifiae I'absence de parenchyme
hépatique a la gauche de la fosse de la vésiclidgrdviet une absence du ligament rond et de
la veine porte gauche [61]. Les caractéristiquesroanes des deux agénésies et une atrophie
du lobe gauche sont un emplacement supérieur &édliaule biliaire juste en dessous du
diaphragme, une configuration anormale en form& die I'estomac, et un bulbe duodénal

anormalement élevé.

6.3.2 Anévrysme de la veine porte :

Les anévrismes de la veine porte (AVP) sont tréssraDepuis le cas princeps de
Barzilai et Kleckner en 1956 [65] rapportant unecalé&verte autoptique de rupture, 59
observations ont été publiées dans la littératurepenne et anglo-saxonne.

Tous les ages peuvent étre concernés, avec desatisns rapportées chez le feetus
[66], le nouveau-né [67], I'enfant de cing ans [éBle vieillard [69]. Dans les observations de
la littérature I'age médian est de 53 ans, le€méds allant du nouveau-né a 87 ans [67,69].
Les femmes sont plus touchées que les hommesi sainkes 56 cas ou le sexe a été précisé,
il'y avait 34 femmes et 22 hommes, soit une ser-famme/homme de 1,5.

La découverte de l'anévrisme est souvent fortuée,l'occasion de douleurs
abdominales, d'hémorragies digestives liées a U, Hu d'un ictére. La rupture inaugurale
est exceptionnelle et mortelle [65, 69, 70].

La localisation extra-hépatique est plus fréequgbt® %) que la localisation intra-
hépatique au niveau des branches de la veine fdfie%) [59 ,64 ,66 ,68 ,73].
L'Etiopathogénie des AVP n'est pas élucidée. Unseaongénitale a été incriminée [70, 71],
les observations chez le fcetus et le nouveau-nanven I'appui de cette hypothese. Une
origine malformative pourrait étre invoquée a pmpiun cas survenu sur une dolicho-veine
[66]. Des facteurs prédisposant comme I'hypertenpartale (HTP), une maladie hépatique
chronique ou une cirrhose [59, 71, 72] sont trouwdéss plus de la moitié des cas d'AVP

extra-hépatique et dans presque les deux tiersaded’AVP intra-hépatique.
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6.3.3 Malposition de la veine porte :
Malposition de la veine porte :< 70 cas décritd, gput se révéler par une obstruction
de la veine porte en position pré duodénale. PiisSilo’'association a : situs inversus,

malrotation du gréle ou atrésie duodénale.

6.3.4 Duplication de la veine porte :
La duplication de la veine porte est une anomalie révélée par I'imagerie sous forme
de deux veines portes séparéees a I'entrée du dplatioue [74,75]. Les complications de cette
anomalie comprennent hémorragie variqueuse, I'tgpson portale et l'obstruction du

duodénum.

6.4Autres causes associées aux hépatopathies
6.4.1 Le carcinome hépatocellulaire (CHC) :
C’est la cause la plus fréquente de thrombose parteours des cirrhoses. En cas de
CHC, la thrombose est cruorique dans 28% des @adidtinction entre thrombose cruorique
et néoplasique est importante car une thrombosglasique aggrave le pronostic et constitue
une contre-indication a la transplantation hépatigu aux techniques d’ablation percutanées.

6.4.2 Lacirrhose :

La thrombose de la veine porte est souvent diagnuest chez un malade atteint de
cirrhose. La prévalence de la thrombose veineuste mugmente avec la sévérité de la
maladie hépatique, allant de moins de 1 % en casrdese non compliquée [76] a plus de
10 % chez les candidats a la transplantation rgymatiChez les malades atteints de cirrhose,
l'obstruction de la veine porte est plus souventraport avec l'envahissement par un
carcinome hépatocellulaire qu'avec un phénomeenthotique.

6.4.3 L’hypertension portale idiopathique (ou sclérose hgato-portale)
Elle s’accompagne d'une fibrose des espaces posass cirrhose et se
compliquerait de thrombose dont la prévalence tsesapérieure a 2 % [77]. Pour

certains auteurs, il s’agirait de thromboses lgéas état thrombogene non reconnu.
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VII. EXPLORATION : [78]

La mise en évidence du cavernome portal correspotie multiples veines de petite
taille dans le territoire de la veine obstruée tegedire typiqguement dans le pédicule
hépatique pour une obstruction de la veine poreec&ernome est d’autant plus développé
que l'obstruction est extra-hépatique. Il est J&sibn imagerie par échographie ou scanner,
deés la fin de la premiére semaine, et se dévelapm®urs du temps.

Il existe deformes particuliéres de thrombose porte

- En cas de thrombose segmentdeecavernome est habituellement invisible,

- Il peut exister des obstructions dans des teregodifférents non adjacents

- Lathrombose peut se développer sur un anévrisntee\dene porte.

- On peut observer une thrombose isolée des veih@sigpe ou mésentérique.

- En cas d'obstruction compléte de la veine spléniguade la veine mésentérique
supérieure, il existe un risque accru dinfarctuplésique ou d’infarctus

meésentérique.

7.1Diagnostic radiologique du cavernome porte :
7.1.1 Le signe direct :

L’obstruction de la veine porte peut étre idendifgbit par diminution du calibre de la
veine, soit, le plus souvent, non visible. Parfoiss calcifications permettent de repérer la
veine porte ainsi que l'existence dalcifications dans une paroi veineusest un bon
argument pour uneobstruction ancienne L’obstruction peut s’étendre a la veine
mésentérique supeérieure et splénique en cas dahbse extensive voire en intra-hépatique.
Un cavernome vésiculaire est également décrit.

Le cavernome est identifié par de multiples vaissedans le pédicule hépatique.
L’enregistrement Doppler met en évidence un fluxygee portal dans ces vaisseaux qui sont

particulierement développés autour de la voieibdigrincipale (Figure 3).
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7.1.2Les signes indirects sont :
a. Les signes parenchymateux :

On trouve une anomalie de rehaussement a la ph@sielee avec une artérialisation
périphérique car le cavernome se retentit surtouiaspartie centrale du foie (segment | et
IV). Ces troubles de perfusion sont en général plissrets lors de la phase aigué de
I'obstruction portale.

b. Les signes biliaires

En fait, les signes biliaires sont assez importa@ts met en évidence des symptémes
cliniques et des anomalies des tests de choleslase qu’'en imagerie, on identifie une
compression biliaire par le cavernome dans la eotaiité des cas. Il s’agit de sténoses
biliaires multiples sans disparition de la lumiergrainant souvent une désaxassion des voies
biliaires plus ou moins associée a une dilatatios-jacente. Cette dilatation est en régle
modeérée.

On identifie mieux ces signes en cholangio-IRMoesdju’on réalise une angio-IRM, il
existe une superposition précise des anomaliesulass et des anomalies biliaires. Le
cavernome peut prendre un aspect pseudo-tumorabron’identifie pas de structure
vasculaire et donc peut se poser le probleme dastacle biliaire d’'une autre origine comme
un cholangio-carcinome.

c. Une dysmorphie hépatique :

A premiére vue simule une cirrhose car il existe byipertrophie du segment | et une
atrophie droite mais les contours hépatiques sémiliers et on note une atrophie du lobe
gauche sans atrophie du segment IV. Cette dysrmeomgsti liée a I'apport portal (avec ses
facteurs de croissance) maintenu dans la partigrabendu foie, alors que la partie
périphérique, notamment le foie droit et le lobedee, principalement artérialisés, subissent

une atrophie. On qualifie donc ces remaniementgmie« zonal ».

d. Des signes d’hypertension portale :

Représentés principalement par la splénomégalés @bies de dérivations porto caves.
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7.2Moyens d’exploration radiologiques et indications :
7.2.1 Echographie associée au doppler couleur :

L’échographie est la technique dimagerie de chaxec une sensibilité et une
spécificité de I'ordre de 90 a 100% [86]. De pleite est facilement accessible, non irradiante
et d’'un codt raisonnable. En mode B, le thrombysaggit plus ou moins hyperéchogene. I
peut néanmoins étre hypoéchogene, voire anéchatmrseles thromboses veineuses portes
récentes. Associée au Doppler couleur, I'échogeapldmontre I'absence de flux dans la
veine porte ou le moulage du thrombus par du seoglant.

Le cavernome porte constitue le principal signeread des thromboses portes [80]. Il
s’agit d’'une dérivation porto-porte de suppléanaoesgrt & maintenir une perfusion portale
compensatrice [81]. Elle se met en place des lemigres heures de I'obstruction, et n'est
visible en imagerie gu'apres quelques jours d’'alusion. Elle est formée de multiples
structures vasculaires serpigineuses, de tailleablar et apparait comme un écheveau de
structures tubulaires anéchogénes dans le hiletipgpase remplissant en Doppler couleur
avec un flux veineux démodulé de type porte, dantrdle est d’acheminer le sang
splanchnique a partir des segments veineux d’'apembéables vers les segments en aval de
I'obstruction.

La taille et 'importance du cavernome porte sordnables et dépendent du degré de
résistance en aval, des conditions anatomiques lesa&t de I'ancienneté de I'occlusiofu
cours des thromboses affectant le tronc porte dddoifurcation portale, le cavernome se
développe essentiellement au niveau du pédiculatiggie et de la région hilaire. Il s’étend
secondairement en intra-hépatique, en péri et-géphalique pancréatique ainsi qu’au niveau
de la paroi vésiculaire. Cette extension pariétasiculaire est liée au développement du

cavernome porte a travers les veines des pardagéd [82].
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Figure 3 : thrombose porte chroniquea. vue sagittale oblique de I'hypochondre droit montrale multiples structure
serpigineuses anéchogénes visibles dans le hilatigée, il s'agit d'un cavernon. b: Le doppler couleur précise que
cavernome est formé d'wéseau de veines dilate Th = tronc porte thrombosé; VCI = veine cave inféri [83]

Figure 4 :a: cavernome porte hilaire hépatique en mod; b:au doppler couleur ;c: cavernome porte pédiculai
hépatique d:cavernome pde pariétal vésiculaire en mode ;e : en mode doppler couleur [52]

L’analyse Doppler doiégalement étudier flux, le sens de la circulation, I'aspect de
modulation, le profil d’écoulement et la présenealdrivations por-portes d suppléance ou

portocaves d’hypertension port. L'examen doit obligatoiremenanalyser le foie, |
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pancréas, la rate et la cavité péritonéale afinrelghercher un facteur de thrombose
locorégional.

En cas de flux lent, le Doppler couleur peut émastement négatif, incapable de
détecter le décalage de fréquence en dessous eftaincseuil. Dans ces situations, la qualité
de l'appareillage joue un réle prépondérant. Lisdilion du contraste échographigque permet
alors de compenser ces limitations.

L’artérialisation hépatique est souvent associéedtaduit par des vitesses systoliques
élevées.

7.2.2 TDM hélicoidale multi détecteur :

La tomodensitométrie avec injection du produit dentraste démontre aussi
parfaitement la localisation et lI'extension du thtmus porte [84]. || ne donne pas
d’'information sur la direction du flux. Par contrea I'avantage de permettre une exploration
globale de 'abdomen et de pouvoir identifier lasses locales de la thrombose portale, telles

que les abcés abdominaux... et les éventuelles coatipins comme l'ischémie digestive.

Pour la détection des thromboses du tronc portel sl a une sensibilité de 86% et
une spécificité de 100%. Sur la TDM avec injectaun produit de contraste, le thrombus

apparait comme un défaut de remplissage dans iareiae la veine porte.

Avant injection, le thrombus récent apparait soosne d’'une image intraluminale
hyperdense. Puis le thrombus devient iso- puis dgpse. Apres injection IV de produit de
contraste iodé, le thrombus prends, au temps pamahspect hypodense endo-luminal. Le
scanner apprécie l'extension du thrombus portab avdine splénique et/ou a la veine

mésentérique supérieure.

Apres injection, le segment hépatique corresponadmthrombose peut étre hypodense
par rapport au parenchyme hépatique, mais hypexda@nda phase artérielle, iso- ou
hypodense a la phase portale. Il faut recherchededgent un infarctus associé.

Le cavernome portal est bien vu au scanner cateuesl résolution spatiale montrant la
disparition de l'architecture normale du systemmewx portal ainsi de multiples structures
veineuses tres dilatées donnant un aspect d’'uauésgpigineux du hile hépatique, ligament
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hépato duodénal et paroi vésiculaire. Une dilatatie la veine cystique se traduit par des

varices de la paroi vésiculaire.

Le scanner a I'avantage d’étre une méthode sergdnie le diagnostic d’extension de la
thrombose au sein du systeme porte, explorant denfaemarquable le réseau veineux

mésentérique [12].

Il est également pertinent dans le diagnostic @gigue, notamment pour les causes
locales : il permet la mise en évidence d'un foygfiectieux, d’'une masse tumorale,
d’adénopathies, de nodules ou abces hépatiquesl[p2lt permettre en outre de différencier
un thrombus bénin d’'un thrombus malin, par la présed’'une néo-vascularisation, ou la

continuité du thrombus avec une masse tumorale.[12]
7.2.3 IRM:

L'IRM a aussi le potentiel d’identifier a la foise Ithrombus, ses causes et ses
complications. La sensibilité et la spécificité &M pour la détection d’'une thrombose
veineuse porte sont respectivement de 100% et $%cas d’insuffisance rénale, des
séquences angiographiques en écho de gradientdfiftight [TOF]) peuvent étre obtenues

sans injection de produit de contraste, avec unellexte valeur diagnostique.
7.2.4 Angio-IRM :

Par temps de vol (TOF) : seuls les spins mobilefildusanguin sont visibles, bonne
adaptation aux flux turbulents et a l'effet de dégdge, mais non adapté aux vaisseaux

tortueux et de flux lents.

Par contraste de phase (PC) : les organes fixdsesohypo signal alors que les spins

mobiles, sont en hyper signal selon la vitessdwdudétecté.
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Figure 5 : thrombose et cavernome porte portal (fleche) retroiction frontale de
'angio-IRM [85]

7.2.5 Endoscopie :

L'endoscopie cesogastrique est considérée commexammea indispensable dans
I'hypertension portale chez I'enfant, elle visee@trercher et traiter les varices cesogastriques.
Inversement, nous soulignons son intérét majeumatiere diagnostique de I'némorragie
digestive isolée de l'enfant ou la découverte déces pose a posteriori le diagnostic de
I'nypertension portale. Pour détecter le saignengastro-intestinal inférieur en raison de

varices rectales ou coliques, une coloscopie pawtier nécessaire.
a. Intérét diagnostique

Le diagnostic endoscopique des lésions'lgpkertension portale digestive repose sur
des critéres précis. Les varices cesophagiennes, @fparaissent comme de longs cordons
veineux de couleur généralement bleutée, situés aisdessus du cardia. Elles sont classées

en trois stades:

» le stade | lorsque les VQaplatissent dihsufflation,
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* |e stade Il pour les VO néeffacant pas lors déirisufflation et qui sont non
jointives,

» le stade Ill pour les VO jointives, obstruant leniere cesophagienne [86—88].

Bien quils ne soient pas prédictifs du risque de ruptwae vhrices, le nombre de VO,
leur siege sur la circonférence cesophagienne, qirssileur hauteur mesurée en centimétre
depuis la ligne en « Z » (jonction des muqueusespbegjienne malpighienne blanchatre et

gastrique cylindrique rose) sont a décrire.

La gastropathie vasculaire déiTP est secondaire au syndrome hyperkinétique avec
hypervolémie et vasodilatation. Elle se présentdearx degrés: modédevant un aspect en
maille ou mosaique, sévedevant un piqueté purpurique, des ectasies vaseslantrales et

des érosions [89-91].

Le diagnostic endoscopique des hémorragies digsstiautesepose sur l'affirmation

de la rupture des VO, et peut révéler un saignement

en «jet»,
en « nappe » des varices,

un caillot plaquettaire blanc adhérant a une varice

YV V V VY

ou une érosion ecchymotique [92,93].

Les 3 ou 4 derniers centimétres dmdophage sont le site électif du saignement par
rupture de VO. En‘dbsence de tels aspects, certains signes endasespqt fait la preuve

de leur valeur prédictive positive de rupture:

* VO tres tendues,
» Aspect congestif, ecchymotigue ou télangiectasiqgde la muqueuse
cesophagienne,

» Varices gastriques [94].
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La lésion hémorragique est identifiée avec certitddns 70 & 80% des cas lorsque la
fibroscopie est réalisée dans les délais courtsnsoins de 24 heures en post hémorragique
[95,96].

b. Intérét thérapeutique:

Chez I'enfant, la sclérothérapie des VO est eficdans la prévention des récidives des
hémorragies mais elle est associée a des complisasignificatives [103—106]. La ligature
élastique des varicesst de pratique récente cheZerfant et tend a se substituer a la
sclérothérapie [93, 101-103].

c. Intérét évolutif et pronostic:

L'endoscopie permet aussi de contrgkffitacité du traitement médical et chirurgical

[96, 104]. Ainsi que I'évolution des signes d'hytpesion portale qui sont soit :

e inchangés
» soit la fibroscopie montre un aplatissement degearet/ou la disparition de la
congestion de la muqueuse cesophagienne

» soit la disparition complete des VO

7.3 Explorations biologiques : [52]

* L’hémogramme (NFS et Frottis sanguin), a la redierd’'une thrombocytémie, d'une
polyglobulie, d’'une hyperleucocytose et/ou la pnésede cellules jeunes au frottis
sanguin.

» Bilan global de 'hémostase (TP et TCA),

» Dosage des facteurs vitamine K dépendants (ll, X)I, peuvent étre normaux ou
diminués.

» Dosage du fibrinogéne, peut étre normal ou diminué.

* Dosage des protéines inhibitrices de la coagulati@antithrombine (AT), la protéine
C, la protéine S, Peuvent étre normales ou dimsuée

* Recherche de la Résistance a la Protéine C Actjgeest réalisée par technique

chronométrique.
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Dosage du FVIII, son taux peut étre augmenté qilaesd supérieur a 150%.

Dosage de 'homocystéine, son taux peut étre nooonalugmenté.

La recherche de la mutation homozygote C677T (eRoae la méthylene-tétra-hydro-
folate réductase (MTHFR).

Recherche des anticorps anticardiolipines, p2#glycoprotéine | et des anticoagulants
lupiques.

Recherche de lmutation G1691Adu gene codant pour le F\Facteur V Leiden.
Recherche de lmutation G20210A du gene codant pour le gene de la prothrombine :
Facteur Il Leiden.

Biopsie Ostéomédullaire et recherche de la mutatiéa7F du gene de la tyrosine
kinase JAK 2.

Sérologie de la maladie cceliaque : Les tests disf@snrecherchent les anticorps anti-
réticuline de classe IgA, anti-gliadine, anti-engsium et anti-transglutaminase, de
classe IgA et IgG.

Recherche du clone d'HPN : Dépistage par le testaai Dacie suivi par la
confirmation par cytométrie en flux (CD55 et CD59).

Dosage des vitamines K et B12.
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VIll.  EVOLUTION ET SUIVI :

8.1 Comment évolue une thrombose portale ?

En I'absence de traitement anticoagulant, il ess trare que la veine se débouche
spontanément par dissolution du thrombus. De pduthyrombose peut s’étendre et entrainer
une souffrance intestinale. Cette souffrance, loedlg dure, peut entrainer un infarctus
intestinal. Le seul traitement de cet infarctus aets la résection chirurgicale de la partie
souffrante. Cet état peut étre responsable d’'uesddans 20 a 50 % des cas si elle n’est pas

prise en charge rapidement.

Avec le traitement anticoagulant, il peut y aunire « reperméabilisation » de la veine
par dissolution du thrombus. Cette reperméabibisagieut étre compléte ou partielle. Méme
s’il n'y a pas de reperméabilisation, le traitemanticoagulant empéche le thrombus de

s'étendre.

Cependant, méme avec un traitement anticoagulaest ipossible que la veine ne se
débouche pas. C’est ce que I'on appelle une thremiportale chroniqgue. Dans ce cas une
adaptation naturelle de I'organisme créera ce q@ppelle le cavernome portal avec une

fonction hépatique conservée dans un premier temps

Les enfants atteints de I'hypertension portale llgwpe soit la cause sous-jacente,
peuvent avoir des épisodes récurrents d'hémornagitelle. Chez les patients présentant une
obstruction de la veine porte avec une fonctionatigpe normale, le saignement s’arréte
généralement spontanément. Chez les patients tattéi@ maladie intra-hépatique, la
combinaison de I'hypertension portale et la maevaisapacité hépatique synthétique
(coagulopathie) peut faire saigner beaucoup pluke etaignement est souvent difficile a

contrbler.

8.2Suivi :

Aucune étude ne donne un planning précis pourile, i reste a adapter a chaque
patient, mais on peut considérer certaines datesneodes points-clefs pour faire le point sur

la pathologie : & 1 mois, a 3 mois, a 6 mois, a,12ans puis tous les 2 ans par exemple.
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La recherche des complications, en plus de l'imagest basée essentiellement sur la
pratigue d’endoscopies digestives hautes pour enetirévidence des signes d’hypertension
portale. On peut considérer qu’un premier examehé&e réalisé dans les 3 premiers mois,

puis régulierement, selon la présence ou le dépeloent d’'un cavernome.

Il faut donc faireréguliéerement une oesophago-gastroscopie (tousllés3 ans)tant
gue les varices sont absentes ou de petite téilala mettre en ceuvre un traitement dés que

le risque d’hémorragie devient net.

On utilise pour éviter les hémorragies soit desioagdents qui diminuent la pression
portale, soit la destruction des varices elles-n®#pa les voies naturelles en utilisant divers
procédés endoscopiques. Les médicaments utilisgésappelés bétabloguants adrénergiques

adaptés a I'hypertension portale.

Apres une interruption brutale de ce traitementisgue d’hémorragie digestive est
considérablement augmenté pendant quelques jdufautl donc éviter toute interruption

brutale de ce traitement.

Le traitement de la cause peut également compramuriaitement anticoagulant. A
I'heure actuelle, les recommandations sont de ddentaitement anticoagulant aux patients
ayant les deux caractéristiques suivantes :

* Un risque élevé de récidive de thrombose en raisome affection prothrombotique
ou en raison de l'existence d’'antécédents persenoel familiaux de thrombose
veineuse profonde ;

* Un risque faible d’hémorragie digestive, soit paméil n'y a jamais eu aucune
hémorragie ou qu’il N’y a pas de varices cesophagi&n

On tend également a donner le traitement anticaagldrsqu’il y a un risque élevé de
récidive de thrombose méme s'il y a des varicespbesgiennes ou qu'il y a eu une
hémorragie digestive, a condition que le traitemaatl’hypertension portale soit mis en

osuvre et suivi.
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8.3Pronostic :

Les études récentes ont rapportées un pronostisduas réserve d’'une prise en charge
appropriée. La récidive d’'une thrombose est trés sbus traitement anticoagulant. Les
principaux risques sont donc la récidive d'une héagie, une complication du traitement

anticoagulant, ou une complication de la maladieaarse.
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Deuxieme partie:

I-  Matériels et méthodes
lI- Résultats et analyse

[1l- Discussion
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|. MATERIELS ET METHODES :

1-1Présentation de I'étude :

Le présent travail est une étude rétrospective 8easl de cavernome porte
diagnostiqués au sein du service d’hépato-gastéraingie et nutrition pédiatrique Pl a
I'Hépital d’enfants de Rabat sur une période dedg (2002 — 2016).

1-2Sources de données :

L’étude a porté sur les cas de cavernome porteta§tin hospitalisés au service
d’hépato-gastro-entérologie et nutrition pédiateigalll de I'hopital des enfants de Rabat,
suivis en consultation et convoqués au service gaaiuer leur évolution.

10 dossiers n'ont pas été retenu parce qu'ils mitameexploitables par manque des
renseignements médicaux.

Les données cliniques, paracliniques ainsi querddil gtiologique sont recueillies a
partir des dossiers des patients. On a compléteddanées évolutives par convocation des

malades en consultation du service de pédiatrie PlI
1-3 Fiche d’exploitation :

Une fiche d'exploitation est établie pour chaqueiepf permettant l'analyse des
différents parametres cliniques, paracliniques|@giques et évolutifs.
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Fiche d’exploitation : identité des malade

Age

L'age au moment du diagnos

Le sexe

La date du diagnostic

Date d’hospitalisation

Poids :

Talille :

ATCD : PERSONNEL:

Déroulement de la grossesse

Suivie :|_| non suivie :

Conditions d’accouchement

VB : |_| césarienne :
complications :

Statut vaccinal

Vacciné : |_| mal vacciné

non vacciné :

Notion de cathétérisme ombili

Qui: || non:|_|

ATCD d’intervention chirurgical

Oui: L__| détails:

Non: [__|
ATCD de traumatisme abdomil )

Oui: L1 non: |_|
ATCD de processus inflammatoir ,

Oui: L_1 germes:
abdominaux -

Non: [ |

Hospitalisations antérieure

ATCD d’hémorragies digestive

Oui : |_| Age du saignement :

Ttt recus : Médical :

Endoscopique :

ATCD de transfusion

Nombre d’épisodes de transfusions :

Nombre de culots+ type :
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FAMILIAUX :

Notion de consanguinité .
Oui: L_|l non: [
Degré :
Anomalies rothrombotiqgues diagnostiqu )
P a g a Oui: L[| non:L_ |
chez la fratrie
Type :

Motif d’hospitalisatior :

Hémorragies digestives | Présentation d’hémorrag :
facteurs Favorisants (AINS, épisode infectit:

I'age de survenu :

Dl abdominales . | |

Oui: [ non :
Fievre .

Oui: L1l non: |
Ictere .

Oui: L1l non: |

Distension abdominale

Qui: Ll non: L_|
Splénomégalie .
P g Qui: L_1 non: [_|
La clinique :
Paleur cutanéomuqueuse . | | | |
QOui : non :

Constates hémodynamiques état hémodynamique stable
modérément stable

état de choc

Liés a I'HTP extrdxépatique

Splénomégalie
P g Oui: L[| non : |_|
Retard staturo-pondéral
P Oui: L_| degre: Non :|_|

Ascite

Oui: L1 non: ||
Circulation veineuse collatérale )

Oui: L1 non: [ |

Biologie:
NFS Hb: CCMI: VGM :
GB: PN : lymph :
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Plq :

TCA:

TP, TCA TP :
Bilan hépatique ASAT : ALAT :
PAL :

GGT:

Traitement :

Médical :

Moyens du traitement :

Traitement anticoagulants regus :

Durée du traitement :

Endoscopique :

Type d’intervention :

Nombre d’'épisode de Transfusion sanguine :

Nombre de culot globulaire-culots plaquettaire :

PROFIL ETIOLOGIQUE :
1. Endoscopie :

FOGD Jéjunum, duodénum, bulbe:
Estomac :
Esophage :
Coloscopie :
2. Imagerie : Bilan radiologique initial

Echographie doppler

TDM

IRM

Angio-IRM :

3. Bilan étiologique de la thrombose :

Déficit en antithrombine

Déficit en protéine C

Déficit en protéine S

Résistance a la protéine C activée

Recherche d'une Hyperhomocystéinémie

Taux sérigtessaecharge en méthionine
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Positive : |_|

négative : |_|

Recherche d’'un anticorps antiphospholipi

Positive :

Négative|_|

PROFIL EVOLUTIF :

L'Age
Poids :
Taille :

Poussée d’ascite :

Oui : nombre:
Non : |:|

Degré de I'hypersplénisme : plq : GB:

Degré de I'atteint:

hépatique/biliopathie :

Degré de I'anémie Hb : CCMH VGI:

N° d’épisode de transfusion :

Recours a traiteme

! ! I Oui : |_| Non : |_|

endoscopique

Déces:
Oui :|_| cause N :|_|
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. RESULTATS ET ANALYSE

2. Les observations :

2.1 Anamneése et motif d’hospitalisation:

Tableau 1 Identité des malades et leurs motifs d’hospitdien
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Observation

10

11

Age

18ans

18ans

19ans

15ans

23ans

15ans

14ans

14ans

17ans

1lans

9ans

Identité
Sexe  Age au moment
du diagnostic
F 3ans
F 18mois
F 18mois
M 2ans et Y2
M l4ans
M 12ans
F 8ans
M 4ans et ¥2
F 10ans
F 15mois
M 5ans

Poids (DS)

50

Taille (DS) SMG
0 -

-1 -
-1 +

0 +
0 +

0 +
0 +

0 +
3 +

5 -
1 +

Motif d’hospitalisation :

HD Dist. abd

+ +
+ +

+ -
+ -
+ -

+ -
+ -

+ -
+ +

DA



12

13

14

15

16

17

18

SMG : splénomégalieiID : hémorragie digestivIST.ABD :

19ans

17ans

9ans

4ans

5ans et Y2

23 mois

14ans

F

M

lan

13ans

5ans

4mois

J15

23mois

10 ans

+1 0 - + - -
0 0 + + -

-1 -1 = + - -
1 0 ; _ N

0 0 = = - -
-2 -3 - - -

2 0 - + + -

distension abdominal®A : douleur abdominal®)S : déviation standards
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Obs.

2.2 Antécédents

Tableau 2: Répartition des patients selon les ATCD

Cathétérisme

ombilical

ATCD

d’omphalite

ATCD
d’intervention

chirurgicale

ATCD de
traumatisme

abdominal

52

ATCD de
processus
inflammatoires

abdominaux

ATCD

familiaux :

consanguinité...

Autres :

HVC

Toxémie gravidique +

épistaxis

Prise d’AINS

Epistaxis a répétition



10

11

12

13

14

15

16

17

18

53

Epistaxis a répétition

Ictére choléstatique

Détresse respiratoire+ abces

du foie

Thrombose cérébrale a I'age

de 14mois



2.3. Présentation cliniques :

observation
1

© 00 N o 0o b~ DN

10
11
12
13
14
15
16
17
18

Paleur

+

+

+

CvC

Splénomégalie

+

+

+

+

Ascite

+

Tableau 3: Répartition des signes cliniques chez les maladda série
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Obs.

10

11

Hb (g/dI)
8,6
10,9
3,7
4,5
11,8
7,7
10,7
12,1
5,8
4,4

9,8

2.4Les examens biologiques :

Tableau 4 :résultats des bilans biologiques chez nos malades

Plq (10" 3) GB (10" 3) ASAT (g/l) AT (g/l) PAL GGT

161 2,46 36 28 300 14
130 10,35 48 24 489 12
409 8,7 45 26 264 14
174 11,6 69 23 564 15
228 8,97 28 17 159 13
163 3,73 28 17 168 21
51 7,59 31 26 412 20
70 3,81 34 21 194 15
71 2,95 32 20 164 17
246 3,62 126 74 292 294
36 1,7 52 31 209 22
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TP (%)

100
83

100
56

68
83

88
75

87
84

79

TCA (sec)

31

32
35

35
35

32
32

35
30

30

26



12

13

14

15

16

17

18

8,2

9,2

12,8

11

10,5

6.8

4,7

111

505

104

160

70

184

179

7,2

16,01

6,5

9,25

8,95

31,51

10,87

31

182

52

366

25

16

23

25

219

30

383

20

12

21

150

229

109

955

167

96

20

94

11

1264

13

81

60

91

96

84

100

81

34

35

32

27

32

29

32

Hb : hémoglobinePlq : plaquettesGB : globules blancsASAT : aspartate amino-transférage, AT : Alanine amino-transféras&GT :

gamma glutamyl transféradeAL : phosphatases alcalind®}: taux de prothrombind&,CA : taux de céphaline activé
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2.5Bilan étiologique :
2.5.1 Les examens endoscopiques :

Tableau 5 :résultats de I'endoscopie haute chez nos patients

obs. n° FOGD
(Esophage : Estomac :

VO Stade de VO  S.pré-rup . Autres GHT V.ectop Autre
1 + I + - - - -
2 + Il - Aspect pétéchial - - -
3 + I, 11l - - - - -
4 + Il + - - - Ulcére médio-antérieur
5 + I - - - - -
6 + Il - S. de la ligne rouge - + -
7 + I, 1 - S. de la ligne rouge - - -
8 + I, 1 - - _ ) _
9 + I, 1l - S. de la ligne rouge + - -
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10

11

12

13

14

15

16

17

18

NE

NE

1, v

NE

NE

NE

NE

S. de la ligne rouge

S. de la ligne rouge

NE

NE

NE

NE

NE

NE

NE
NE

Gastrite nodulaire (2BG)

FOGD : fibroscopie oeso-gastro-duodénalO : varices cesophagienneS,pré-rup : signes de pré-rupture$§GHT : gastropathie

hypertensiveY.ectop: varices ectopiqueslE : non évalué
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Obs.

2.5.2 Les examens radiologiques :

Tableau 6 :résultats échographiques chez nos malades

Foie

Hypertrophie du lobe |

Normal
Normal
Hétérogene
Hépatomégalie

Dystrophique

Hépatomégalie hétérogeéne,

hypertrophie du lobe |

Dystrophique

Signes échographiques

TVP SPM

59

Ascite

VB

Paroi épaisse

Normal
Paroi épaisse
Paroi épaisse
Normal

Normal

Paroi épaisse

Normal

Autres :

Regeabilisation
de l'artére

ombilicale

Dilatation porto-

cave



9 Normal + - + - Normal -

10 Hépatomégalie homogéne, & - & i+ Normal -

hypertrophie du lobe |

11 Normal + - + - Normal -
12 Hétérogene + - + + Normal -
13 Hépatomégalie avec foie gauche + - + + Normal Fibrose portale

pseudo-tumoral

14 Hépatomégalie hétérogéne + + - Paroi épaisse, -
hétérogéne

15 Hépatomégalie homogene + - + - Normal -

16 Homogene + abces de foie + + - - Normal -

17 Hétérogene avec des plages + + - + Normal -

hyperéchogenes sur les

segments IV, VI et VII

18 Foie de taille normale, + - + - Normal -

hétérogéne

CP : cavernome portall VP : thrombose veineuse porta&?M: splénomégalieyB : voies biliaires
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2.5.3 Bilan de thrombophilie :

Tableau 7 :résultats du bilan de thrombophilie selon nos matad

Obs. Déficit en Déficiten  Déficiten Facteur V. Auto-anticorps : Hyper-
n° antithrombine  protéine C  protéine S antiphospholipides homocystéinémie

et Antinucléaires

3 63% 56% 54% Ne - Ne
4 82,3% 57% 63,1% Ne Ne Ne
6 91% 44% 87% Ne Ne Ne
13 100% 96% 90% Ne Ne Ne
14 100% 95% 90% Ne Ne Ne
16 107,8% 90% 98% - - Ne
17 92,9% 45,3% (rési 27,4% - - +
stance la
L. 250,89umol/I
protéine C
est +)

18 85% 52,4% 51,3% - - Ne

2.6 La prise en charge

Tableau 8 : Modalités de prise en charge des esfant
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Obs n® Hémorragie digestive  Nombre d’épisode de  Nombre de culots Traitement Traitement par la

(N° d'épisodes) transfusion recus endoscopique sandostatine
(/séances)
1 5 3 5,5CG 5 +
2 2 3 6CG 0 -
3 4 4 3,5CG 0 -
4 1 1 2CG 6 -
5 - 0 0 0 -
6 3 1 2CG 0 -
7 1 1 6CP 5 -
8 2 1 2CG 0 -
9 6 9 19,5CG + 4 PFC 2 -
10 2 3 3CH 0 -
11 - 1 1CG 0 -
12 3 2 2CG 1 -
13 7 3 4CG 2 +
14 1 0 0 0 ]
15 - 0 0 0 -
16 - 2 2CG+2PFC 0 -
17 1 1 1CG 0 -
18 3 2 2CG 0 -

CG : culot globulaireCP : culot plaguettaireRFC : plasma frais congelé
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2.7 suivi :

Observation
1

© 00 N o 0o b~ W N

A e i s o e
® N o 00D W N R O

Tableau 9 :durée du suivi pour chaque malade

Suivi / années

12
1,16

14

11
0,25
2,25
4,25

3,5
2,75

0,5
0,5
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Durée du suivi/ mois

144
14
168
132
3
27
51
60
42
33
12
60
24
12
6
6
60
48



3- Résultatset analyst :
3.1Epidémiologie :
3.1.1 Age:
» L’age des patientsst compris actuellement entre 2ans ans.
* L’age du diagnosticle nos atients est compris entre J10 de @i€l3ans, avec une
moyenne de5,25 ans.

» Plus de 50% dgsatients ont étéiagnostiqué avant I'age de 3ans.

60%
50%
40%
30%
20%

10%

0%

0-3ANS 3ANS-SANS 9ANS-15ANS

# tranches d'age

Figure 6 : répartition des enfants en fonction de I'dge dwdiastic

Tableau 10 :Répartition des malades selon les tranches d’.

Tranches d’age 0 - 3ans 3ans - 9ans 9ans — 15ans
Effectifs 9 cas 4 cas 5 cas
Pourcentage 50% 22,2% 27,8%
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3.1.2 Sexe:
Dans notre série, on note une légere prédominagenine a raison de 10 filles
(55,5%) pour 8 garcons (44,5%).

Le sex-ratio est de 1,25.

3.1.3 Fréquence et Incidence :
On ne peut pas donner un taux de prévalence exadtexclusion des dossiers

incomplets.

3-2Antécédents :
Tous les patients ont été issus d’'un accouchemedicalisé, sauf deux qui sont issus
d’'un accouchement a domicile (compliqués tous &sxdi’omphalite).
Un cathétérisme ombilical chez un patient au codes son hospitalisation en
réanimation néonatale suite a un sepsis associéabags du foie.
Deux malades avaient une omphalite, le premier &gel’ de 2mois et traitée
traditionnellement et le deuxieme en période nédeat non traitée.
Un de nos patients avait une intervention chirwigica I'age de 4ans (hernie
inguinale)
Cing enfants (27,7%) ont été hospitalisés pour gescessus inflammatoires
abdominaux différent répartis comme suit : deuxepd$ pour gastro-entérite, un pour
IMF, un pour abces hépatique, et un pour fibrosgéanitale.
Un traumatisme abdominal fermé a été noté chezulnenfant a 'age de 8ans.
La consanguinité est rapportée chez 8cas.

Les ATCD familiaux thrombophiliques ont été trouwé®z un seul cas.
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3-3Signes clinique :
3-3.1 Motif d’ hospitalisation :
L’ hémorragie digestive haute est le principal mdtibdpitalisation, elle était présel
chez 13 enfants (72@ et faite d’hématémese et/ou méléna.
La splénomégalie esrrésente chez 9 cas (50%8ssociée a une cirction veineuse
collatérale dans 7 cas.

La distension abdominaétait un motif de consultation chez 4 ¢28,2%).

14
12
10

o N B O 0

HEMORRAGIE SPLENOMEGALIE DISTENSION

DIGESTIVE ABDOMINALE
# nombre de malades

Figure 7 : répartition des malades en fonction des motifsatesaltatior

3-32 Signes fonctionnelles :
L’hémorragie digestivétail présente dans 77,7% des cas :
» L’association dhématémes— méléna est rapportée chezckd (55,5%),
* L’absence de mélénest trouvée chez 4 malades, doncas d’hématémese
isolé(28,5%).
* On a notaun seul cade rectorragies de moyenne abonddiicE).

e 4cas ront jamais eu d’éisode hémorragique.
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50%

40%

30%

20%

21,30%

10%

0%
0-3 ANS 3-9 ANS 9-15 ANS

@ fréquence des épisodes hémorragiques en fonction de I'age

Figure 8 : fréquence des hémorragies ditives a la premiere admissi@m fonction de I'ac

» La notion d’épistaxis répétition a été rapportée chez 3 enfdrtg0o)
* Les douleursladominale sont présentes chez 3 enfants (16,6%)

» Ladistension abdominale enotée chez 4 cas (22,2%)

3-3.3les signes physique :

* Cliniquement,la splénomégalie t présente chez 14 cas (77){%es mensurations
sont répartis en urgplénomégalie modér chezl11 cas ainorme atteignant I'ombil
chez 3 cas.

 Un seul patient it un ictére choléstatiquen période néonatalspontanément
résolutif.

* Une hépatomégalie a été nc chez 2 enfants (11,2%p premiére était secondaire
une fibrose congénitale et la deuxierecondaire a une hépatite virale C asst.

* Une poussée d’ascite a mise en évidence chez 4 malades.

* Le retard staturgondéral au momerdu diagnostic était présent chez enfants
(61,1%).

» Septenfants avaient une croissance normale (38
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90,00%
80,00%
70,00%
60,00%
50,00%
40,00% 77,70%
30,00%
20,00%
10,00%

0,00%

SPLENOMEGALIE ASCITE RETARD STATURO-
PONDERAL

Figure 9 : répartition des signes physiques chez les malau moment du diagnos

CROISSANCE NORMALE

RETARD STATURO-PONDERAL

0,00% 10,00% 20,00% 30,00% 40,00% 50,00% 60,00% 70,00%

Figure 10 :répartition des malades en fonction du poids diadaille au moment du
diagnostic
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- Lafiévre était présentédnez unpatient, secondaire a abces hépatiq.

3-4  Données biologique :
3-4.1 Numération formule sanguine: NFS
- Tous les patients ont bénéficiés d’'une |, apres leur admissioafin d’évaluer le degr
d’hypersplénisme, ces NFS objective la présence de:
* Une anérie normochrome nmocytaire chez 11 ca$1,1%), dont 6 ont une
anémie sévere (Hb<7g/,
* Une anémie hyochrome microcytaire chez 3 cas,
» Dans cette série, 4 enfants n’avaient panémie au moment du diagno,
« Une thrombopénie a énotée chez 8 cas (44,4%pnt 4 enfants avaient |
taux de plaguette < 7009mm au moment du diagnostic,

* Une leucopénie a étrouvée chez 6 cas (< 4000 e/mm).

Au total, le degé d’hypersplénisme montre urpancytopénie chez2nfants parmi 18
(11,1%), et une bicytopéndans 8 ca(44,4%).

60,00%
50,00%
40,00%

30,00%

20,00%

10,00%

0,00%

PANCYTOPENIE BICYTOPENIE MONOCYTOPENIE BILAN NORMAL

Figure 11 :degré d’hypersplénisme chez les malades au mometiagnosti
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3-4.2 Bilan hépatique :
- Tous les patients de notre série ont bénéficié dilen hépatigue comportant : ASAT,
ALAT, PAL, GGT
- Une cytolyse a été mise en évidence chez 2 pafiebssn® 10 et 13)

- Une cholestase chez un seul cas (obs.n°15)

3-4.3 Bilan d’hémostase :
-Tous les malades ont bénéficié d’'un bilan d’hénsestait de taux de prothrombine TP et
taux de céphaline activé TCA
- Une légere diminution du TP a été notée chez Z1da2%): le premier avait un taux égal a
58 %, le deuxieme avait un TP= 60%,

- Les TCA des malades sont tous normaux.

3-4.4 Bilan de thrombophilie :

- Huit patients de notre série ont bénéficié d’uramile thrombophilie fait principalement
de : dosage d’antithrombine, protéine C et proténghez 4 patients, les dosages des
anticorps antiphospholipides, des anti-DNA, de I&thionine et homocystéine sont
demandés.

- Trois malades avaient un bilan de thrombophiliewadr

Tableau 11 :Troubles du bilan thrombophilique chez les malades

malades Type du déficit
3 Déficit combiné en antithrombine,
protéine C et protéine S

4 Déficit en protéine C

6 Déficit en protéine C

17 Hyperhomocystéinémie, résistance en
protéine C et déficit en protéine Set C

18 Déficit combiné en protéine C et S
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Un seul malade a été diagnostiqué porteur d’'uneeHypmocystéinémie combiné avec
une résistance en protéine C et déficit en prot8ine
Les auto-anticorps antinucléaires et antiphosplu@gp sont demandés chez 4 malades

revenus tous neégatifs.

3-5données d’'imagerie :
3-5.1Echographie doppler :
Une échographie doppler a été réalisée chez teunddéades (100%) au moins une fois au
cours de leur évolution, parce qu’elle constitum ldes éléments principaux nécessaires au
suivi des patients.
L’échographie couplée au doppler a mis en évidémpeésence du cavernome portal chez
tous les patients (100% cas), d’autres signesdotirmarquant le retentissement sur les

organes de voisinage sont détaillés sur le taldléau
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Tableau 12 répartition des signes échographiques chez nosdeala

Signes échographiques Nombre de malades pourcentage

Parenchyme hépatique :

« Homogéne 6 33,3%
e Hétérogene 4 22,2%
» Dysmorphique 2 11,1%
 Hypertrophie du lobe | 3 16,6%
« Fibrose 1 (0bs.13) 5,5%
.  Autres Abces hépatique(obs.16)
* Thrombose veineuse portale 3 16,6%
* V. splénique dilatée 1 5,5%
« Thrombose mésentérique 0 0
supérieure
Splénomeégalie 16 88,8%
Ascite 4 22,2%
Voies biliaires 5 (paroi épaissie), 1 (vésicule 33,3%

multi-lithiasique)

3-5.2 Tomodensitométrie :
- Dans notre série le scanner a été réalisé chetieh{za
- Il a montré chez le patient n°12 une thrombose ntésgue supérieure dans ses 2,5
cm distaux.
- il a permis la mise en évidence d’'une masse psaudorale et un cavernome portal
chez le malade avec fibrose hépatique congénifadtiefts n°13), et un abcés

hépatique chez le patients n°16.
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3-6 données endoscopiques :
La fibroscopie oeso-gastro-duodénale a été réakibéz 15 patients (83,3%), et a
objectivée :

» La présence de varices cesophagiennes chez 14tp&88/8%),répartit en:
» Stade Il chez 5 patients,
» Stade Il chez 2 patients,
» L’association stade | et Il chez 1 patient,
» Stade I, lll chez 5 patients,
» Stade lll, IV sont présents chez un seul malade,
» avec l'existence des signes rouges chez 5 patients.

* Des signes de pré-ruptures chez 2 patients,

» Des varices ectopiques chez 2 patients, un casvaviees duodénales et

l'autre avec des varices bulbaires.
» L’existence d’'une gastropathie hypertensive chemfades.
* Exceptionnellement, un ulcére médio-antérieur ésaiita prise d’AINS) chez

le patient n°4et une gastrite nodulaire chez leepan°18.

3-7 Données anatomo-pathologiques :
Une ponction-biopsie hépatique a été effectuée @hemfants suivi pour cavernome
portal dans le cadre d’hépatomégalie, une troisibiopsie hépatique a été faite pour un

probléme autre que le cavernome (fibrose congéital

Tableau 13 :résultats du bilan histologique en fonction dedades de la série
Obs n°: Indications : Résultats :
7 Hépato-splénomégalie avel Foie d’architecture normal
bilan hépatique normal
10 Hépatomégalie + cytolyse  Parenchyme hépatique normal sans fibrose ni
biologique + Hépatite virale signes de surcharge (sauf quelques hépatocytes

C discretement ballonnés et clarifiés)
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3-8Prise en charge :
La prise en charge hospitaliere effectuée au nideaservice repose sur le traitement
médical et la transfusion sanguine, alors quedietnent endoscopique est assuré au
sein du service de gastro-entérologie d’adultes.

3-8.1 Transfusion sanguine :
Quinze patients ont bénéficié au moins une foise'ransfusion sanguine a cause des

hémorragies digestives, en moyenne 2,6 transfusglafle.

3-8.2 Traitement médical :
la sandostatine a été administré en urgence chpati@nts, en intra veineux par
seringue auto-pulsée, d’abord en bolus de 25uy/kerchez le premier, et 50ug chez
le deuxieme soit 2ug/kg/h puis, on enchaine par peréusion faite de sandostatine
dilué (/4) par le sérum physiologique a raison d&l2jusqu’a amélioration.
Quinze patients ont été mis sous bétabloquantscaatiosélectifs : propanolol en
traitement préventif.
Le propanolol est utilisé a 1-3 mg/kg/jr avec urmnie tolérance chez tous les
malades.
L’association des bétabloquants et le traitemedbscopique ont été effectués chez 6
patients, et I'utilisation isolée du propanolol eetée chez 9 enfants.
I'ajout du spironolactone est effectué chez deuxades a raison 2mg/kg/jr pour
traiter I'ascite.
Cing cas ont été mis sous IPP.
Trois malades n’ont jamais pris ni du propanoldraitement endoscopique, et dont le
patient n°17 est sous régime et traitement spggfde son hyperhomocystéinémie.

Aucun malade n’a été mis sous traitement antic@agul
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3-8.3 Traitement endoscopique
e Six patients ont bénéficiées d’'un traitement endpepe type sclérothérapie et/ou
ligature endoscopique des varices
Tableau 14 répartition des patients qui ont bénéficié d’uniteanent endoscopique

Observation Nombre de séances Type d’intervention
5 Sclérothérapie
1
6 Sclérothérapie+ LEV
4
5 Sclérothérapie
7
2 LEV
9
1 Sclérothérapie
12
2 LEV
13

3-8.4 traitement chirurgical :

- Aucun cas de la série n’a bénéficié d’un traitenwdmurgical.

3-9 Evolution et suivi :
- Dans notre série, la durée du suivi varie de 3nmussju’au 168 mois, avec une
moyenne de 51 mois (4,2 ans).
- L’évolution est favorable chez dix patients (55,5%)isqu’'on n'a pas noté aucune
récidive hémorragique au cours du suivi :

e Six malades parmi 10 sont améliorés et stabiligiss draitement
médical seul fait de propanolol, il a eu recoutaagmentation de la
dose (3mg/kg/jr) chez un seul patient.

* Quatre malades sont améliorés aprés associatioprajpanolol et
traitement endoscopique (un malade aprés LEV, deyxes
sclérothérapie et un aprés association des dehritpes).

- Les récidives hémorragiques sont notées chez oifaots :

» Trois patients ont récidivé malgré le traitementiiogl,
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* Et deux malades apres association du traitemenicamdnteux et
endoscopique (un aprés LEV et l'autre aprés sdiérapie).

Les récidives hémorragiques aprés traitement eogagee ont survenus chez deux
malades, aprés 2jr chez le malade n°13 et 11jr lehemlade n°1

Le traitement endoscopique a permis la régressasnvdrices cesophagiennes (VO)
sans récidives hémorragiques chez trois malades :

* Chez le patient n°4, la régression des VO a éténobapreés 6 seances
consécutives (a un mois d’intervalle) de sclérapir (stade II), puis le
suivi par FOGD a été fait toute les 2 ans et a aive le
développement de VO stade Ill ce qui a nécessigenanivelle séance
de ligature endoscopique.

* Chez le patient n°7, I'évolution apres 5 séancesallerothérapie était
favorable. La derniere FOGD montre des VO stade |.

* Chez le patient n°12, la sclérothérapie a permiédeession des varices
et donc une évolution favorable de cet enfant.

Les enfants qui ont bénéficié d’'une sclérothérayit nécessité plus de séances par
rapport a ceux qui ont bénéficié d’'une ligature kasces.

On n’a pas noté chez les malades I'associatiore éatgastropathie hypertensive et la
sclérothérapie.

Trois malades n’ont jamais eu d’hémorragie digestet n’‘ont jamais recus ni
propanolol ni traitement endoscopique, mais ils tssaivi régulierement en
consultation.

Les malades sont suivis avec un rythme d'une ctatgut tous les 6 mois sauf
anomalie, et doivent revenir avec échographie almtkde (et une NFS si signe
d’anémie).

Dans notre série aucun décés n’'a été noté.
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[I1.DISCUSSION :
3.1. Profil épidémiologique :
3.1.1Incidence et prévalence :

- la thrombose de la veine porte est un événemeaterapédiatrie, avec une incidence
de 1,1 cas décrit par 100000 naissances vivandd$, [Apres la cirrhose, la thrombose
veineuse portale extra-hépatique est la cause Uua fstequente de I'hypertension
portale au niveau mondial, avec des taux élevésatbidité en raison de sa principale
complication : 'hémorragie digestive haute [10,L05

- Chez les enfants, I'obstruction veineuse portalieagxépatique représente 80% des
cas d’hypertension portale.

- Larégression notée peut étre corrélée a la dimoimute I'incidence des omphalites et
des septicémies néonatales ainsi que la diminud®mna pratigue du cathétérisme
ombilical, ces derniers constituent les facteurs ridgue les plus fréequemment

rencontrés chez les enfants [10, 35, 105, 108].

3.1.2Age :

- Le cavernome portal peut se manifester a tout @@es notre série, 'age au moment
du diagnostic varie de 15j de vie a 14 ans, avegegnmoyen de 5,26 ans.

- Un &ge moyen de 5,9 ans a été calculé sur un ndwtatede 24 malades selon I'étude
de Bellomo et al. [24] ;

- L’étude de Abd El-Hamid [106] publiait un age moyds 7,5 ans pour un nombre de
malades de 108 patients, les extrémes d’ages sompris entre 1 jour et 16,3 ans,
I'étude brésilienne de Ferri [107]trouvait un ageyen de 3,1 ans sur 32 malades, une
autre étude du méme pays [109] montrait un age mayemoment du diagnostic
de3,7 ans avec des extrémes d’ages de 1mois-138abs malades.

- On peut dire que les ages au moment du diagnaatient selon les études.
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3.1.3Sexe :

- Les études portant sur le cavernome porte cheznéants ne montrent pas une
prédominance sexuelle particuliére, donc c’est tbétre une maladie liée au sexe.

- Plusieurs études ont mis en évidence une prédooenaasculine avec des sex-ratios
de: 1,2/1,43 et 1,63 [106, 107, 109].

- L’étude de Raquel et al.[111] de 14 malades a rdamie sex-ratio égale a 1.

- La prédominance féminine a été notée dans I'étedé/diss et al. [110]avec un sex-
ratio de 1,3 portant sur 30 malades, également miains série de 18 cas on trouve une

prédominance féminine de 1,25 soit 10 filles poga&;ons.

3.2 Etudes clinique et paraclinique :
3.2.1 Circonstance de découverte :
L'épisode initial de thrombose veineuse portalefrésfuemment asymptomatique, la
thrombose porte est diagnostiqguée a une phasedanlie ce soit lors de I'évaluation d'une

complication liée a I'hypertension portale (spléagalie, hémorragie digestive, et parfois

ictére...) ou lors d'un test d'imagerie pour une aal@abdominale.

78



Tableau 15 :répartition des circonstances de découverte entfon des études

Auteurs N. de Hémorragies Splénomégalie Distension Découverte
malades digestives abdominale fortuite
Pinto RB et al. 2004 14 64,2% 35, 7% - -
[111]
Abd El-Hamid et 108 44% 63% 4% -
al. (2008) [106]
Weiss B. et al. 30 40% 43,3% - -
(2010) [110]
El-Karaksy H. et al. 40 57% 7,5% 27,5% 9%

(2011) [112]

Ferri PM et al. 55 52, 7% 36,4% - 10,9%
(2012) [107]

El-Karaksy H. etal. 169 58% 84% 23,6% 0,6%
(2014) [113]

Notre série (2016) 18 72,2% 50% 22,2% 11,1%

D’aprés la comparaison entre les résultats deestprecédentes et la série en cours,
on constate que I’hémorragie digestive est le paianotif de consultation chez les enfants
avec cavernome porte, I'épisode hémorragique parérvd’'un patient a I'autre selon son

abondance : faible, moyenne et grande abondance.

Le saignement peut prendre plusieurs aspects (Bémae, meéléna et rectorragies),

répartis selon le tableau suivant :
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Tableau 16 :différentes présentations d’hémorragies digestarefonction des études

Auteurs et ans : Hématémese Méléna Association meke Rectorragies
hématémese
Abd El-Hamid et al. 12,96% - 30,5% -
(2008)107]
El-Karaksy H. et al. 17,5% 2,5% 37,5% -
(2011)112]
Notre série (2016) 21,6% - 48,8% 5,4%

La splénomégalie est le deuxiéme motif de consaitattans notre étude ce qui
concorde avec quatre autres études (tableau 16xopdére la splénomégalie est classé en
premier plan pour les études de Abd El-Hamid efll7] et Weiss B. et al. [110] (63% et

43,3% respectivement) ;

La distension abdominale fait partie des principawatifs de consultation et peut
survenir isolément ou en association avec d’auigrses surtout avec 'hémorragie digestive,
dans la série de El-Karaksy et al. [112],la distanabdominale était présente chez 27,5% ce
qui concorde avec notre série qui montrait un @en22,2%, par contre dans la série de Abd
El-Hamid et al. [106], la distension abdominale été trouvée que chez 4% des malades.

Dans notre série, le cavernome porte est découfttitement chez trois
malades :chez le premier patient lors du bilan @cmhique pour ictere choléstatique, le
deuxieme lors du suivi pour thrombose veineusebcal®, et chez le troisieme cas, le
diagnostic du cavernome porte était fait au cougslal surveillance hospitaliere d'une

septicémie néo natale.
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3.2.2 Signes cliniques :
* Hémorragies digestives :
La thrombose veineuse porte extra-hépatigue esdddaxieme cause la plus
frequemment rencontré de I'hypertension portalez dee enfants (la premiére cause est
représentée par les cirrhoses biliaires) [98, 115] et ne peut étre découverte, cas le plus

fréquent, avant que 'hémorragie gastro-intestisaleéveloppe [118].

Les hémorragies digestives sont secondaires au lop@enent des varices
cesophagiennes ou gastriques, elles peuvent érersiere manifestation de I'hypertension
portale chez I'enfant (voir chapitre précédent),somvenir au second plan par exemple, 'un
des malades de notre série (obs. n°17) a présardérattorragies au cours de son

hospitalisation, au total 77,7% des casde notiie sét eu un épisode hémorragique.

L’hémorragie par rupture des varices cesophagiease$a plus fréquente, Elle est
présente chez 58% des malades de la série de Bkd¢aet al [113]. C’est la complication la

plus grave de I'hypertension portale dans touédes [114-116].

Les varices a paroi mince qui contiennent du sanig pression veineuse élevée sont
érodées par l'acide gastrique ou par des médicanantque I'acide acétylsalicyliqgue ou les
anti-inflammatoires non stéroidiens, le sang renganc I'estomac produisant une distension

gastrique et faisant apparaitre les hématémesmsratéléna.

Dans l'étude d’El-Karaksy et al. [113], le plus feuenfant qui présentait des
hémorragies par rupture de varices cesophagienras &é de 2 mois; donc avant
I'introduction des aliments solides ce qui confiabsence de relation entre le traumatisme
mécanique causée par les aliments solides et igsesaents [119].L'hypothese de rupture

des VO est la théorie la plus acceptée [120].

Abd El-Hamid et al. [106], Weiss et al. [110], Atea et al. [105] et Ferri PM et al.
[107] ont rapporté un pourcentage d’hémorragiegsliges par rupture de VO similaire a
celui observé dans la présente étude (76,4%) ugeviriait de 69% a 79% dans ces études.
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L’étude de Ferri et al. [107] a trouvé que 75% defants saignent avant 6 ans, dans
notre série on a trouvé un taux de 64,2%, ces ¢augorde avec d'autres études comme le

montre le tableau 16 :

Tableaul7 :répartition de la fréquence des hémorragies ertion de I'age et études

Pinto (2004) [111] Alberti (2013) [205] Notre série
n=9/14 n=43/65 n=14/18
0-3ans 55,5% 41,8% 42,8%
3-9ans 33,4% 41,8% 35,7%
9-15ans 11,1% 16,2% 21,4%

* Splénomégalie :

La splénomégalie est un signe cliniqgue commun tesoles étiologies d’hypertension
portale, donc elle n'oriente vers aucune cause, figut prendre des dimensions considérables
source de distension et d'inconfort, parfois déaassombilic et comblant la fosse iliaque.
Habituellement responsable d’'un hypersplénisme, redl ferait qu’aggraver les hématémeses

et les épisodes d’épistaxis.

La splénomégalie clinique était présente chez 94% mhtients dans I'étude d’El-

Karaksy et al. [113], elle est présente chez 14ded de notre série soit 77,7%.
* Ascite:

L'ascite est assez rare; elle représente une rstatitn tardive et est généralement
associée a des evénements déclenchants comme tiagmrealigestive haute ou les infections
[121]. D'apres I'expérience de Turnes J et al.sang[122], la probabilité de développer une
ascite apres une thrombose veineuse portale aigii&lé 16%.

L'ascite est généralement facile a controler jiasthuration d’'un régime pauvre en

sodium et |'utilisation des diurétiques [26].
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Selon la littérature, l'ascite chez les patienésentant une thrombose veineuse portale
extra-hépatiqueaigué est secondaire a la thrombose mésentérique aul'ischémie
intestinale.Chez les patients avec une thrombose veineusalg@onronique, 'ascite est due
le plus souvent Bhémorragie digestive, I'insuffisance rénale, leepticémie et/ou chirurgie
[12-123].

Dans notre série, I'ascite était présente chez ladea, généralement de moyenne
abondance (22,2%), ce taux est plus élevé par rappbétude de Ferri et al.[107], d’El
Karaksy et al. [113] et d’Abd El-Hamid et al. [106lii ont notés un taux de 1,8%, 3,6% et
4% respectivement.

L'ascite est le plus souvent secondaire a I'héngoeraligestive, vu l'absence de
relation significative et bien décrite entre I'adg,chirurgie ou l'infection et la présence
d'ascite. D'autres causes qui pourraient clarlaeprésence d'ascite, tels que linsuffisance

hépatique ou une pression osmotique basse, sentiégi@lement peu probable.

Il est connu que l'apparition de l'ascite chez gaients ayant des antécédents de
maladie thrombotique devrait accroitre la suspicidmique de thrombose veineuse
meésentérique. Cependant, les auteurs n’ont pagéraucune corrélation entre I'extension du

thrombus vers la veine mésentérique supérieuge@ékence d'ascite [123].

L’'ascite apparait transitoirement apres un épisode saignement gastro-intestinal,
donc attribué a la décompensation du foie suite aeuhémorragie aigué, ce concept est
confirmé par la non détection de l'ascite soit dijuement ou par échographie au cours du
suivi[123].

* Retards staturo-pondéral :

Il existe peu d'études sur la croissance et le ldgpement des enfants avec une
hypertension portale secondaire au cavernome pqgrfdiais on connait également que les
maladies digestives chroniques aboutissent géméealea la malnutrition traduite sur le plan

clinique par un retard de croissance de corps [124]
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Le statut nutritionnel global, I'étiologie sousgate et les complications associées aux
saignements récurrents peuvent influencer la @o@ss chez les enfants atteints d'une

thrombose veineuse chronique ainsi que leur quaditéie.

Dans I'étude de Ballomo et al. [24], Tous les patianclus dans la série avaient une
thrombose de la veine porte non associée a unalimdlépatocellulaire et aucun d'entre eux
n'a présenté des preuves de biliopathie portaldenretard de croissance au moment du
diagnostic, D’autres auteurs ont montré que lerdetie croissance peut étre présent chez
presque 50% des enfants avec cavernome portej cergporde avec notre série qui montrait
un taux de 61,2%. Ceci peut étre d0 atdegbles de la synthése de facteurs de croissance
(insulin like growth factor (IGF-1) et insulin kkgrowth factor binding protein-3 (IGFBP-3))
qui sont :l'augmentation des niveaux de I'hormone de croissan ou la résistance a

I'hormone de croissance.

Les résultats des études, menés sur I'impact déhrlambose veineuse portale
chronique sur le développement staturo-pondéraledémnts, different d’'une étude a l'autre
parce que les auteurs ont analysé différents paresngnthropométriques, et tous les rapports
élaborés sont basés sur des observations clinigugsspectives. Ces aspects
méthodologiques menent a des comparaisons, ebdehkisions difféerentes, de méme que les

populations different au cours du suivi,

Certains auteurs préferent une intervention chicatg considérant qu'elle favorise la
récupération des parameétres de croissance, de moéngnes séries observaient cette
récupération dans les résultats, mais leurs patiaet sont pas sous-alimentés avant la
chirurgie [125, 126]

Les études ont bien confirmé le réle de la chiriggsurmonter le retard de croissance
mais la prévention des atteintes hépatiques évelitieste a confirmer par d'autres études.
Ses observations suggerent que les soins de pédiginérale et la sclérothérapie sont
efficaces dans la lutte contre les effets délételed'hypertension portale secondaire au
cavernome porte et de conserver les parametrestionniels et de croissance chez
I'enfant[125].
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» Biliopathie portale :

La biliopathie portale est défini par 'ensembles dmomalies dans les conduits, la
vésicule biliaire, les voies biliaires extra hégaé et intrahépatique chez les patients porteurs
d’'un cavernome portal. Elle est attribuée soit & Uésion ischémique secondaire a la
thrombose veineuse portale ou, plus souvent, a oappession des voies biliaires.
L’'obstruction veineuse portale chronique est respble au long cours de: sténose,
dilatation, angulation, ou irrégularité des voidglves ou cholédoque, ces anomalies peuvent
étre identifiés par cholangiographie dans plus @86 8des patients [127], ceci est
généralement associée a une augmentation deséagues de la phosphatase alcaline (PAL)
ety-glutammyl transférase (GGT).

La biliopathie se manifeste progressivement, silersement et principalement a I'age
adulte, ces manifestations cliniques sont le plus souveaveg et mortelles (cholécystite,
angiocholite...) et se produisent dans 5% des ca#gl Hilsi qu’ils sont moins fréquentes ce
qui concorde avec les résultats de notre sériegplaiscun malade n’avait une biliopathie
portale et celle de Ferri PM et al. [109].

La présence concomitante de calculs n’est pagmaté chez un cas de notre série une
vésicule multi-lithiasiqgue asymptomatique), et $t garfois difficile de savoir si le calcul
résulte d'une stase biliaire en amont d’'une stérdiéseau cavernome ou si le calcul est

responsable de la dilatation sus-jacente [128].
* Ictere:

La présence d’ictere, dans le contexte de caverrmonte, indique que la fonction
hépatique est gravement compromise. L’'associat@hihypertension portale et l'ictere ne
peut se produire a moins qu'il y soit une maladipatique avancée. Les enfants souffrant
d'une obstruction portale extra-hépatique peuvewirades taux légéerement élevé de la
bilirubine totale mais I'ictére n’est pas une cagastique clinique.

Le taux des enfants ictériques était de 1% sundetd’Abd El-Hamid [106], et de 0%

dans notre série.
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* Hépatomégalie :

Quand une hépatomégalie, chez un enfant suivi awernome portal, est observée a
I'examen clinique et échographique, les patienigsedd étre bilantés a la recherche d'une
maladie hépatique chronique qui pourrait étre laseade cette hépatomégalie. L'évaluation
comprenait le bilan d’hépatite de toute cause ale®, auto-immunes, maladies de
surcharge..., Si ces diagnostics sont éliminés patent avait des enzymes hépatiques et de

la bilirubine dans les valeurs de référence, lp&imhépatique n'a pas donc d’intérét.

Deux patients (11,2%) de la présente série présentane hépatomégalie secondaire

chez le premier a une fibrose congénitale et ohelelixieme & une hépatite virale C associée.

L’hépatomégalie était présente chez huit cas (1 d#s I'étude de Ferri et al.[107],
Aucun des patients présentant une hépatomégalienafdré des altérations de la fonction

hépatique ni des enzymes hépatiques et bilirubine.

3.2.3 Biologie :

* Anémie et hypersplénisme :

L’anémie peut étre modérée et tolérée (Hb <llgpéitessitant un traitement martial,
ou profonde et mal tolérée avec (Hb<7g/dl) et dame transfusion sanguine est nécessaire. Il
existe deux types d'anémie chez les malades: ur@ochyome microcytaire et une

normochrome normocytaire.

L’hypersplénisme est une manifestation pathologigesa I'augmentation du volume

de la rate, indépendamment de la cause de la spégadie, qui associe :

* une ou plusieurs cytopénies de séquestration, detges variables :
- La thrombopénie : trés fréquente, peut atteindrdaux inférieur a 50.000
e/mm en cas de splénomégalie énorme mais la fondgés plaguettes reste
conservée.

- Laleucopénie : globale, la neutropénie est maiguente
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- L’anémie : habituellement modérée avec une compesd@molytique,

régénérative.

* une hémodilution : inconstante, et dépend de l@gie de la splénomégalie mais

n‘est pas spécifigue de la splénomégalie. Elle est rapport surtout avec

'augmentation du deébit sanguin qui traverse lae rdthypertension portale avec

augmentation de l'espace vasculaire portal, ettilmutation du systéme rénine-

angiotensine.

Une splénomégalie importante peut diminuer l'effité des transfusions sanguines,

surtout des plaquettes, ce concept a été bien dwmuenet confirmé a travers les études

(tableau 18)

Tableau 18 Anomalies hématologiques dans les cavernomes portes

Auteurs

Ferri PM et al.
(2012)107]

El-Karaksy H. et al.

(2014)113]

Notre série

Thrombopénie

50,9% (28 malades) au moment (
diagnostic + 6 malades au cours
suivi soit : 61,8% au total
59%

44,4% (8 malades) au moment d
diagnostic + 2 malades au cours

suivi soit : 55,5%

Leucopénie Anémie
48% 84,6%
33,3% 77,7%

La pancytopénie est notée chez 2 malades au maluatiagnostic, un malade a présenté

une pancytopénie au cours du suivi, au total 3 desl§16,6%).

« TP-TCA:
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Tableau 19 résultats des TP en fonction des études

Auteurs TP bas :
Ferri PM et al. (2012) [109] 31,3% (10 malades)
Notre série 11,2% (2 malades)

La diminution du TP chez les enfants avec cavern@mge n’'est pas due a une
insuffisance hépatique mais le plus souvent dueeaconsommation des facteurs inhibiteurs
de coagulation.

* Bilan hépatique :

Le dysfonctionnement hépatique peut étre attribaééa réduction prolongée de
I'écoulement du sang dans la veine porte et / oéveloppement de la biliopathie portale, ce
qui indiquerait que la thrombose veineuse portala aaractére trés progressif [26, 128, 129].
Aucun cas de biliopathie portale n’a été obsenaesdotre étude, ni dans celle de Ferri PM
et al. [109]. La biliopathie portale se manifestabituellement a I'dage adulte, et
principalement par une élévation de la phosphatisdine et GGT ;

Les bilans hépatiques effectués chez les patientsotte série ont révélé une cytolyse
chez deux maladed1,2%), le reste des enfants avait un bilan hépatiquenalb Dans la
série de Ferri et al. [107], les anomalies du bit@patique détectés chez les malades se
résument en une élévation des ASAT/ALAT da6sA% des cas, alors que dans la série d’El-
Karaksy et al.[113], I'élévation des enzymes hé&pads a été mise en évidence chez 9 patients
(5,3%).

Au total, les examens biologiques montrent mction hépatique normalechez la
plupart des patients avec cavernome p@tif ceux qui ont une diminution prolongée de
la circulation portale ou une biliopathie portale quvent manifester des anomalies

d’enzymes hépatiques.
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3.2.4 Histologie :

La biopsie hépatique n’est pas indispensable muiidgnostic du cavernome portal,
parce que la fonction hépatique est habituelleroenservée. La biopsie hépatique trouve son
indication lors de la détection d’anomalies d’imagénodule, dysmorphie...) et/ou du bilan
hépatique (ASAT, ALAT et GGT) sans cause évidente.

La biopsie hépatique est effectuée chez deux ms(atid %) de notre série pour des

anomalies échographiques et/ou biologiques, |ledtaés sont revenus normaux.

Sur la série de Weiss B. et al. [110] la biopsiedtigue a été réalisée chez 20 patients
(66,6%), l'histologie de 10 biopsies était dans lisstes normales, dans 6 biopsies, des
changements mineurs ont été signalés y comprishéestocytes ballonnées avec dilatation
sinusoidale légére, alors que les 4 biopsies rfestanontraient une hyperplasie nodulaire

régénérative.

Le mécanisme de I'hyperplasie nodulaire régénératpeut étre da a la privation du

flux portal vers le foie [10] ;

Dans la série de El-Karaksy et al [113], la biopsépatique a été effectué chez 71
malades (/169 malades) soit 42%, elle est reveoumale chez 64 malades, soit 90% des

biopsies sans anomalies. 7 malades ont des angrhatelogiques a la biopsie.

3.2.5 Radiologie :
* Echographie doppler :

Le premier examen radiologique chez tout enfanipgésente des hématémeses devrait
étre une échographie abdominale couplée au dogater le but d’évaluer le statut de la veine
porte, lI'une des constatations radiologiques las pimportants pour le diagnostic du

cavernome porte.

Une évaluation compléte de la vascularisation iabrdominale, y compris les veines
hépatiques, la perméabilité des veines splénigésentérique supérieure et la veine cave
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inférieure doit étre faite, ainsi que les mensoreide la rate confirment les données de

I'examen clinique.

Le cavernome portal se présente sous forme deeaaisglilatés serpigineux entourant
le plus souvent le tronc porte au niveau du hilduepetit épiploon. Son extension dépend de
I'étendue de la thrombose, on rencontre des caweFsointra-hépatiques; alors que les
thromboses spléniques et mésentériques peuvenirandum cavernome intra- et péri-
pancréatique.Le mode doppler couleur est intérégsaur prouver la nature vasculaire des

structures tubulaires et anéchogenes visualisééshegraphie mode B.

Tableau 20: résultats échographiques

Signes Abd El-Hamid et al. El-Karaksy et al. Notre série
échographiques (2008) [106] (2014) [113]
Cavernome portal 100% 11,8% 100%
Foie normal - 97,7% 77,7%
Foie dysmorphique - - 11,1%
Hépatomégalie 8% 1,2% 11,2%
Rate normale - 2,9% 11,1%
Splénomégalie 91% 87,6% 83,3%
Ascite 4% 3,6% 22,2%
Voies biliaires dilatées - 0% 0%
Epaississement de la Vésicul - - 27,7% (paroi
biliaire épaisse)
Lithiase biliaire - 0,6% 5,5%
V. mésentérique dilatée - - 5,5%

90



Dans la présente étude, la présence d'une néofadsation (cavernome portal) dans
la zone de thrombus était présente chez tous lgentm le flux enregistré est de type

veineux, hépatopete, avec une modulation respieatidminuée voire abolie.

Des modifications complexes du parenchyme hépatsurwiennent au cours du
développement du cavernome portal, On observe dBdadisation puis une atrophie des
territoires hépatiques dits périphériques par diiam de I'apport du flux portal, entrainant
une artérialisation compensatrice insuffisante ocaht a une atrophie. Ces territoires sont
le lobe gauche (segment Il et 1) et la régiontpasure du foie droit (segment V, VI, VII et
VIII), par contre, on remarque une hypertrophie pensatrice du lobe caudé et du segment
V.

Une étude de Vilgrain et al. en 2006 [130] rapparie relation significative entre ces

modifications, qu’ils nommaierie_complexe atrophie-hypertrophisecondaire a la présence

du cavernome portal. D’autres anomalies parenclausats du foie (nodules, hétérogénéite,

kystes, abces...) peuvent étre observées.

L’échographie doppler et I'écho-endoscopie permettene analyse plus fine de la
voie biliaire principale dans un contexte de cawera porte. La présence concomitante de
calculs n’est pas rare et il est parfois diffialle savoir si le calcul résulte d'une stase biliaire
an amont d’'une sténose liée au cavernome ou sildelast responsable de la dilatation sus-

jacente.
En écho-Doppler, les signes tardifs, peu spécifidigs a I'hypertension portale sont :

0 L’épaississement de la paroi vésiculaire,
o L’augmentation de lI'index de résistance de 'atématique,

0 La diminution du flux portal.

Le balayage systématique des reins peut donnendiegs de diagnostic utiles parce
que les enfants atteints de fibrose hépatique cotade peuvent également avoir une maladie

autosomique dominante poly-kystique rénale et diaignomalies rénales.
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 TDM:

Le scanner a I'avantage d’étre une méthode senddrie le diagnostic d’extension de la

thrombose au sein du systeme porte, ainsi qu’aeanidu réseau veineux mésenterique. Il est

également pertinent dans le diagnostic étiologigpeamment pour les causes locales.

Sur I'étude de Vilgrain et al. [130], et sur unemgaraison entre un groupe de malades

avec cavernome portal sans cirrhose ni néoplasim gfroupe témoins, ils ont pu constater

I'existence d’une atrophie plus courante du segnheiéral gauche et une hypertrophie du

segment IV et le lobe caudé. Les modifications rholpgiques hépatiques sont répartit en

deux groupes de signes:

e Signes communes avec la cirrhose et le cavernomeaposplénomégalie,

varices, veines collatérales, et ascite.

» Signes atypiques par rapport a la cirrhose

1-

2-

Une surface hépatigue nodulaire rare chez les mslaavec
cavernome mais quasi fréquente chez les maladesaxvteose.
L'atrophie latérale du segment gauche a été olsechez la
majorité des patients porteurs de cavernome parthd, différence
de ceux atteints de cirrhose, ou ce segment estgément élargi.
Tous les patients avec cavernome ont un segmemtolvhal ou
hypertrophié, alors que son diametre est fréequerhdierinué chez
les patients atteints de cirrhose.

La dilatation des voies biliaires est trés rarezdiee patients atteints
de cirrhose. [130]

La présence de veines de dérivation au sein deiéabiliaire principale peut étre mise

en évidence en tomodensitométrie.

* IRM:

L’'IRM est rarement indiquée en cas de cavernomeepmrez I'enfant vu la multitude

des inconvénients : principalement la diminutionlaegualité des images liees a I'état du
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patient et qui peut survenir en cas d’ascite, aosin effet de va et vient du flux portale peut
étre source de faux positifs. Par ailleurs, tr&stese, elle reste d’indication exceptionnelle

dans notre contexte.

L'IRM trouve son indication en cas de suspicion ldBopathie portale c’est le
meilleur examen pour affirmer qu'il s'agit bien mucompression de la voie biliaire par les
veines du cavernome, notamment les séquences HARITEermettent la visualisation
simultanément des veines du cavernome en noirsetales biliaires en blanc, prouvant ainsi

le rapport direct entre les sténoses biliaires®t/kines du cavernome [131].

Van Hoe est le premier qui avait décrit le retesgisent biliaire du cavernome portal
en CP-IRM, rapportant un aspect de compressiotinsgfjue nodulaire de la voie biliaire et
décrivent le « pseudo-cholangiocarcinoma sign 3][13

3.2.6 Endoscopie :
e Varices cesophagiennes et signes rouges:

La classification des varices cesophagiennes (dquait Soehendra) est la plus utilisé
dans la pratique endoscopique, les recherchesnBan 2005 et 2010 sur la méthodologie
de diagnostic ont recommandé que la définitionwdekes doive reposer sur leur taille [195];

L'endoscopie est justifiee méme si la source damdrragie digestive haute semble
évidente, c’est le cas des patients porteurs dieesesophagiennes lors du saignement,
parfois il peut s’agir d'un saignement di a undrggaou a un ulcére.(Voir tableau 19)

e Gradel: Les VO de petite taille sont aplaties par l'inatibn ; a faible
risque hémorragique.

e Grade2: Les VO tortueuses persistent a l'insufflation snagéparées de
muqueuse saine ; a risque hémorragique modéré.

 Grade3: Les VO tortueuses persistent a I'insufflation ebfbeentes sur
plus de 1/3 de la circonférence luminale ; a hasque hémorragique.

e Grade 4: Présence de signes rouges ; a haut risque hénaueag

Il est également important de préciser la présentaspect des signes rouges sur les

VO qui sont des marqueurs du risque hémorragiganeretun stigmate d’hémorragie récente.
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Le saignement des varices se produit généralenanitgoosion ou la rupture de la
paroi du vaisseau dilaté, cette érosion de la paaeculaire est précipité par I'cesophagite

causée par le reflux, l'ingestion du médicamenN@)l ou une maladie fébrile [177].

La taille de la varice, I'épaisseur de la paroi draisseau contrdlent les récidives
hémorragiques des VOLa taille des varicesest en relation étroite avec le risque de
saignement cela est démontré par Rector et al],[1& VO de grande taille semblent plus
susceptibles de saigner, la ligature endoscopigseMD a également été suggérée comme

facteur de risque de récidive hémorragique [195].

L'épaisseur de la paroiest difficile a évaluer par I'endoscopie, mais legices
tendues bleu rougeéatre et la muqueuse congestivetsautour les varices (taches rouges
cerises) sont susceptibles de saigner [105]. Lavpreelative au risque d'hémorragie par

rupture de varices secondaire a la pression patele n’est pas concluante.

» Gastropathie hypertensive :

La fréquence des gastropathies hypertensives astfpible chez les patients avec
cavernome porte que chez les cirrhotiquedle semble étre liée a la gravité de I'atteinte
hépatique[28, 134].

C’est la classification du NIEC, retenue par laféoence d’experts de Baveno lll, qui

est actuellement la plus utilisée ; On distingueada gastropathie :

* Légere : Petites zones polygonales de couleur clairfotmie
* Modérée : Les polygones sont centrés par un point rouge
e Sévere : Les polygones sont de couleur rouge uniforme

Les signes rouges :
e Plats : Lésions <1 mm rouges aplaties,
* Les « cherry-red spots ®u signes rouges surélevés : Lésions > 2 mm rouges
légerement suréleveées,
* Les « black brown spots su taches brunes : Taches irrégulieres, brunes ou
noires, persistant apres lavage et correspondadesa hémorragies intra

muqueuses,
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Les chercheurs ont suggéré que l'incidence de daogethie hypertensive chez les
enfants suivis pour cavernome porte, augmente ldagreupe sclérothérapie [135]

Poddar et al. Ont montré sur étude prospective7deehfants atteints de thrombose
porte extra-hépatiqgue que les fréquences des sagestriques et de la gastropathie
hypertensive (GHT) ont été de 68,6% et 27%, resmeuent a la FOGD. Aprés la
sclérothérapie, il y avait une diminution signitive de la fréquence des VO, mais une
augmentation isolée de l'incidence des varicesrigast et de la GHT [136]. Trois
malades de notre sér{@l,3%)présentaient une gastropathie hypertensive en slater
toute sclérothérapie, dans I'étude d’Al Karaksyakt[113] et Abd El-Hamid [106],la

GHT eétait présente ch&®6 et 26%respectivement.

» Les varices ectopiques :
Les varices ectopiques du duodénum, rectum, ar@den @u vésicule biliaire sont
significativement plus fréquentes chez les patiaittsints de thrombose veineuse portale

chronique que chez les patients avec cirrhose 1 B8],

Les varices ano-rectales sont présents chez 80% @k patients présentant une
thrombose veineuse portale. lls sont généralememrade Il (supérieure a 6 mm et faisant
saillie dans la lumiere intestinale). lls saignemement, mais quand ils le font, ils provoquent
des complications graves, leur développement eselation avec I'évolution de la maladie

dans le temps [140].

Les varices sont observées également au niveaa déslcule biliaire chez 34% des
patients adultes atteints de thrombose porte ofppeneéxtra hépatique par contre ils sont rares
chez les enfants ainsi que la présence de la tlosenbe la veine porte est un déterminant
important pour le développement de varices de $&cuée biliaire[139].

La principale indication de la coloscopie est lgysament rectal, elle met en évidence
la présence des varices colorectales et une mugisperémie, d’autres changements de la
mugueuse rectale chez les patients présentantypesténsion portale se traduisent par une
dilatation tortueuse des capillaires des muqueages cedeme de la lamina propria et infiltrat

inflammatoire chronique Iéger le plus souvent.
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» Facteurs endoscopiques prédictifs de saignement :

Le risque d’hémorragie par rupture de VO augmernteipalement avec les éléments

suivants :
* Lataille des VO,
» La présence de signes rouges (en particulier lesizs).
* Et 'hypertension veineuse portal, a noter qu'uadignt de pression

hépatique < 12 mmHg permet d’exclure un risque twagie.

Tableau 21 résultats endoscopiques

Notre série
Signes Abd El-Hamid et FerriPM etal.  El-Karaksy et
endoscopiques  al. (2008)106] (2012)107] al. (2014)113)
FOGD 100% - 93,4% 83,3%
VO 85,1% - 93,7% 93,3%
VO | 9% 16,4% - 14,2%
VO I 25% 40% - 66,2%
VO Il 58% 25,5% - 50%
VO IV 4% - - 7,1%
V. ectopiques 11% - - 14,2%
VG 64% 56,4% 30,3% 7,1%
Signes rouges - - - 35,7%
GHT 26% 76,4% 7% 21,3%
Autres - - 7% (RGO) 14,2% (ulcere et
gastrite

nodulaireHP+)
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3.3  Profil étiologique :
3.3.1 Facteurs locaux :

* Cathétérisme ombilical :

Les cathéters veineux centraux représentent lesdfactle risque majeur pour le
développement des événements thromboemboliques )(EEh€z I'enfant. Ces derniers
provoqués par les cathéters veineux centraux gesant chez les nouveau-nés dans plus de
90% et presque 70% chez I'enfant plus agé ; Céstmat veineux ombilicaux ont un effet
thrombogene parce quils irritent et/ou endommagest parois vasculaires et perturbent
localement le flux sanguin. Une irritation supplénagre de la paroi vasculaire peut provenir

des médicaments administrés par le cathéter.

Dans notre série, un seul malade a bénéficié datimétérisme ombilical au cours de la
période néo-natale sur une durée de 10 jours (pétnesse respiratoire et septicémie),
I'enfant a également recus de la vancomycine+ fioftdmiklin.

Une contre-indication relative était démontrée pbadministration de vancomycine
par cathéter artériel ombilical (CAO) en raison dffets de vasospasme et paleur de la peau
rapportés dans la littérature médicale [144, 145].

L’administration des médicaments par cathéter weineombilical (CVO) est
relativement sdre. Les complications découlentreésdkement du mauvais positionnement du
cathéter, c’est-a-dire lorsque le CVO est bloqu@asition intrahépatique, plusieurs rapports
ont décrit le développement d'abcés du foie cheznluveau-nés, chez qui la pointe du

cathéter ombilical veineux était située dans lepenyme hépatique [146,147].

L’injection de solutés hypertoniques s’avere mlasgereuse, puisqu’elle peut entrainer
une nécrose hépatique et un cavernome portal devaisayronostic, Les risques
thrombotiques et les complications infectieusesnargent avec la durée d’utilisation du
cathéter, raison pour laquelle une durée d'utitisatcourte (inférieure a trois jours) est
souvent préconisée [142,143]. O'Hara et al. [148]moontré que les taux d'infection et de
complications étaient similaires entre les nouomssgérés avec un cathéter veineux ombilical

en place jusqu'a 28 jours par rapport aux noumsgereés avec un cathéter veineux ombilical
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remplacé par un cathéter veineux central percudign&s 7 jusqu'a 10 jours, alors selon eux,
[148] la durée du placement du cathéter ne deyast jouer un réle important dans le
développement de complications,

Tableau 20 :Liste des médicaments documentés pouvant ou aatdes étre administrés
par le cathéter artériel ombilical (CAQO) [206]

Administration par CAO
possible

Albumine
Aminophylline
Ampicilline
Caféine
Céfotaxime
Dexaméthasone
Digoxine
Furosémide
Gentamicine
Héparine
Hydrocortisone

Nutrition parentérale totale

NaCl 0,9%
Pancuronium
Pénicilline G
Phentolamine

Administration par CAO
avec précautions*

Alprostadil
Bicarbonate de sodium dilu
Chlorure de potassium dilu

Emulsions lipidiques
Glucose (maximum 15%)
Ibuprofene
Indométacine

Vancomycine

* ; certains produits doivent étre dilués

Administration par CAO
contre-indiquée*

Adrénaline
Amphotéricine B
Diazépam
Dobutamine
Dopamine
Isoprotérenol
Noradrénaline
Sels de calcium
Phénobarbital
Phénytoine
Trométhamine (THAM)

Réduire les facteurs de risque de la thromboseeus portale chronique dans une

tentative d'empécher le cathétérisme ombilical peupas étre réalisable chez un nouveau-né

avec un besoin pour un acces veineux central. Glestison pour laquelle, les stratégies de

prévention comprendraient le placement du cathéieeux ombilical dans la bonne position

initiale, I'évitement des traumatismes lors de $asertion, le retrait du cathéter veineux

ombilical dans moins d’'une semaine voir méme dajmuf, I'évitement de la transfusion et

des médicaments contre indiqués a travers le eaitheéineux ombilical [141].
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* Omphalite et sepsis néo-natal :
Dans les pays en développement et en I'absencesdede cathéter veineux ombilical,
'omphalite est la cause la plus fréquente de thwase porte et donc de cavernome portal
[149].

Les infections graves de I'ombilic du nouveau-natsdevenues rares dans les pays
développés. Elles surviennent actuellement en dlatxs d’hygiene. Il s’agit d’'infection a
staphylocoque, streptocoque ou germes anaérobies.exposent au risque de lymphangites,
d’érysipele, de cellulite, de gangrénes et de tlhise de la veine porte surtout dans les pays
en voie de développement, le risque est augment@®d’accouchement a domicile par des
personnes non formées, ainsi que par l'usage dériglahon stérile pour sectionner le

cordon.

L’'abces du foie est une affection rare chez lesveaux nés et son diagnostic
nécessite un haut degré de suspicion. La tomodemsitie et I'échographie sont les moyens
diagnostiques les plus sensibles pour détectareabépatique. La thrombose veineuse porte
et la formation du cavernome porte sont des comfptios rares qui suivent soit I'abces du
foie soit la septicémie du nouveau-né. Sethi SHl.ef150], ont rapporté, dans leur étude, le
cas de deux nouveau-nés avec abcés hépatique, egttestérisme ombilical veineux,

compliqués de thrombose de la veine porte et foomalu cavernome porte.

* Les interventions chirurgicales :

Les interventions chirurgicales abdominales repri&se la 2éme catégorie des causes
locales qui, intentionnellement ou non, peuveng @& sponsable d’'une Iésion du systeme
veineux portal. En regle général, les interventiohsurgicales abdominales ou abdomino-
pelviennes ne sont responsable de thrombose deeitee \porte que si une affection

prothrombotigue ou une hypertension portale préalegt associée.

Selon Ferri et al. [107], I'association de plussetacteurs observés chez 10 patients
(18,2%) peut étre expliquée par la nature multifaetle responsable de la constitution de la

thrombose veineuse portale [107]

99



* Les traumatismes abdominaux :

L'origine post-traumatique de la thrombose de laneveporte représente des
circonstances pathologiques exceptionnelles, esapi mal documentés (les cas décrits dans
la littérature sont peu nombreux).Le traumatismet pesailler la veine porte et induire une
|ésion endothéliale qui initie la formation de timous. L'état thrombogéne sous-jacent

favorise I'extension progressive du thrombus.

En effet, chez I'enfant la formation de thrombosgt $e traumatisme, comme le
montre I'échographie normale effectuée quelquersebapres l'accident selon Gonzalez et al.
[151], ce concept était bien démontré et confirrméle scanner abdominal effectué six mois
plus tard en montrant des stigmates de la thrombles& veine porte ancienne avec un

caractére hypodense du thrombus et développemearaveéunome portal.

Un seul patient de la présente série était victihen traumatisme abdominal
fermé (péritonite sur perforation iléale) traité irahgicalement avec confection d’une
iléostomie, 3mois plus tard une splénomeégalie éncainété découverte lors de la deuxiéme
intervention chirurgicale pour rétablir la contitéuiintestinale. Une échographie effectuée
ultérieurement a montré une HTP sur cavernome Ipgdeacas confirme les constatations des

études précédentes.

Un autre argument en faveur de l'origine post-traiome de la thrombose systeme
porte est I'absence d'autres causes locales, geldek cirrhose, ou néoplasie abdominale.

La rareté de cette cause est expliquée par |l2érdest Iésions du systeme porte en cas

de traumatisme abdominal.

» Fibrose hépatique congénitale :

La fibrose hépatique congénitale est une affectiw@réditaire, a transmission
autosomique récessive, caractérisée par un élangisg des espaces portes par la fibrose et
de multiples canaux biliaires. Elle est souvenbeig® a d’autres malformations congénitales
des voies biliaires. La lésion initiale est une forahation de la plaque ductale des canaux

biliaires inter lobulaires [207].
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Sa principale complication clinique est I'hypertemsportale. La plupart des malades
font leur premier épisode d’hémorragie digestivieeeh et 20 ans. On peut aussi observer des
épisodes d’angiocholite et des formes de fibropatigue asymptomatiques.

L’hypertension portale est vraisemblablement seawada une atrophie ou a une

obstruction des veines et veinules portales.
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Tableau 22: facteurs de risque de la TVPEH en fonction dedés :

Auteurs : Cathétérisme Omphalite  Sepsis néo-Inf. abd. Chirurgie  Trauma. Prise medic. consan Autres Aucun
ombilical natal abd. abd. guinité
Abd El-Hamid et 14 (12%) - 8 (7%) 9 (8%) - - - - 26 (24%) 67 (62%)

al. (2008)[106]

Weiss B. et al. 6 (20%) 2 (6,6%) 1 (3,3%) - - - - - - 17
(2010)[110] (56,6%)
El-Karaksy H. et 2 (5%) 3 (7,5%) 2 (5%) 0 - - - 13 - -
al. (2011)[112] (32,5%)
Ferri PM et al. 20 (36,4%) - 9(16,4%) 2(3,6%) 1(1,8%) - - - 4 28
(2012)[107] (7,3%) (50,9%)
Ferri PM et al. 13 (40,6%) - 8 1 - - - - 2 -
(2012)[109]
El-Karaksy et a 8 (4,7%) 9 (5,3%) 11 (6,5%) 2(1,2%) 1 (0,6%) - - - - -
(2014)[113]
Notre série 1 (5,5%) 2(11,1%) 2 (11,1%) 2 1(55%) 1(55%) 1 (5,5%) 7 2 (11,1%) 9 (50%)
(11,1%) (38,8%)

'Un patient avec une cholangite sclérosante etrBaaMec hépatite virale C post-transfusionnelle
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3.3.2 Facteurs généraux :
Les déficits familiaux en inhibiteur de la coagidat(antithrombine 1ll, protéine C, et
surtout protéine S) sont considéré comme causdsambose de la veine porte. Ces déficits
ne sont compatibles avec la vie post-natale qétat’hétérozygote, ou la concentration de la

protéine fonctionnelle est voisine de 50% de lanade,

Il a été rapporté que les complications thrombodigbes se développent chez la
moitié des hétérozygotes [152]. Les déficits enbimdurs de coagulation sont estimés a
augmenter le risque de thrombose veineuse profdedeiron 10 fois, et signalés comme des

facteurs de risque importants.

Ces carences en inhibiteurs naturels de coagulatiat rares avec une fréquence de
moins de 0,4% des individus sains et 1-3% des miatiatteints de thrombose veineuse
profonde [152,153].

A travers l'analyse des niveaux d'activité des gmes pro coagulantes chez les
parents des enfants atteints de thrombose veinmrss aucun cas de déficit héréditaire n'a
été confirmé sur I'étude de Pinto et al.[111], coenee fut le cas pour la majorité des enfants
figurant dans trois autres étud&uibuisson et al., (n = 20)154], Uttenreuther-Fischer et
al., (n = 23]155] etHeller et al., (n = 24)104] ,

Dans cette analyse les familles des patients antétidiés, Dubuisson et al. ont
observé un seul cas de déficit héréditaire dedéepre S, Uttenreuther-Fischer et al. [155] a
noté un déficit héréditaire de la protéine C cheseul patient, et dans I'étude de Heller et al.
[104], le déficit en protéine C était présent chiazatient et un déficit en antithrombine chez

un autre.

Les résultats de ces études, indiquent que, probatant, les carences en protéines
inhibiteurs de la coagulation sont, pour la majoétdes enfants et des adolescents avec
thrombose veineuse porte, une conséquence et nom cause Certaines études ont montré
une augmentation de la concentration des proténteRitrices de la coagulation apres une
correction chirurgicale directement sans passerl'plastruction veineuse [156,157], ce qui
confirme cette hypothése. Selon Pinto et al. [1143, troubles thrombotiques de nature
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héréditaire ne semblent pas jouer un réle importheiz les enfants et les adolescents avec
thrombose veineuse porte. D’apres les études, ostate une forte prévalence de ces
troubles, ce qui suggére que leur réle est plusnesit en pédiatrie que chez les adultes, mais
un plus grand nombre de malades avec des antéséfieniliaux détaillés (difficile de
recruter dans notre cadre) seraient nécessairasmi@ux comprendre et confirmer cette
constatation. Dans notre série, on n’a pas men&ngeéte familiale pour évaluer la présence

des déficits héréditaire

Les déficits en protéine C, protéine S et antittyiora Ill, augmentent le risque de
thrombose veineuse selon Gurakan et al.[158]gypadpient que 5 des 12 enfants (41,6%)
atteints de thrombose veineuse porte extra-hépmatigaient des déficits soit isolé ou combiné
des protéines C, S, anti thrombine Ill. Selon Ard&ky et al., 27,5% avaient un déficit en
protéine C et 2,5% avec un déficit en antithrorablith [159].Dans I'étude de Weiss et al.
[110], 2 patients (6,6%) avaient des taux de pneté&l faibles, I'un d'eux associé a un déficit
en protéine S.

Mack et al. [157] ont montré que les troubles dedagulation sont des conséquences
physiopathologiques de la thrombose veineuse patta-hépatique (TVPEH) chez I'enfant,
de privation du foie du flux veineux portal, et daaestauration chirurgicale de flux veineux

portal intrahépatique corrige les anomalies.

3.3.2.1 Déficit en antithrombine :

La prévalence du déficit en antithrombine Il est@02% chez la population générale, 1%
chez les patients avec thrombose veineude2%tchez les enfants avec une TVP [111]; Le

résultat de dosage de I'antithrombine est affeatéup traitement par héparine.

3.3.2.2 Déficit en protéine C :

La prévalence du déficit en protéine C chez la faimn générale est de 0,2-0,4%, et
de 3% chez les patients présentant une thrombaseuse et chez les enfants avec une TVP
la prévalence est g&5%{111].
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Une étude indienne a constaté que la majorité désnts atteints de thrombose
veineuse porte ont un déficit en protéine C fomotalle ou des anticorps anticardiolipines
anormalement élevés [160] ; De méme chez les patiaaxicains avec thrombose veineuse

porte non cirrhotique, 31% avaient déficit en pireeeC [153].

3.3.2.3 Déficit en protéine S :

Le seul indice fiable de déficits en protéine S lastliminution de la concentration
globale, cette derniere est influencée par la folise a la C4 binding protein ; cette forme
liée n'est pas fonctionnelle. La prévalence duditééin protéine S chez les enfants avec TVP
est del,2%, et de 1-2% chez les patients avec thrombose veend@d 1].

Denninger et al. [50] Ont constaté que, dans lesdeathrombose veineuse porte non
cirrhotique, la carence en protéine S a été troutez un nombre élevé de patients [50] et
dans une étude du Royaume-Uni, déficit en prot&ire été trouvé chez 38% des patients
présentant une thrombose de la veine porte. Une atude de Fischer et al.[161], chez les
patients atteints de thrombose veineuse porte ajueravec fonction hépatique normale, les
déficits isolés ou associés de la protéine C, pret8 et antithrombine étaient présentes chez
62% des cas, mais les enquétes familiales ontroodfque la majorité d'entre elles ont été
acquises, plutét que héréditaire [161].Cependard, minorité de cas de TVP peuvent avoir
un véritable déficit héréditaire sous-jacent deiatéine anticoagulante et cela ne peut étre

confirmé que par une enquéte minutieuse des merdbrksfamille.

3.3.2.4 Résistance a la protéine C :

La résistance a la protéine C activée est liée €8s des cas a une mutation touchant

I'un des sites de clivage du facteur V par la pnet€ activée.

Le diagnostic repose sur un test de dépistage stansia mesurer un temps de
coagulation en présence de protéine C activée.e Spatient est normal, le temps de

coagulation est allongé au-dela d'un certain s#wéra plus court si le patient est porteur de
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la mutation facteur V Leiden empéchant le clivage la protéine C activée mais I'activité

coagulante reste normale.

En présence d'une résistance a la protéine C aciivést nécessaire de rechercher la
mutation facteur V Leiden. Cette recherche de rartatonstitue le test de confirmation et

permet de préciser le caractére hétérozygote owhygote de la mutation.

3.3.2.5 Hyperhomocystéinémie

L’hyperhomocystéinémie est caractérisée par la gme&s de haut niveau de
I'hnomocystéine par colorimétrie / spectrophotométdne fois diagnostiquée, il peut résulter
d'une mutation de la méthyl-tétra-hydro-folate @dse (MTHFR), une carence en acide
folique, ou une carence en vitamine B12, la teresulacide folique et la vitamine B12 est

mesurée par chimiluminescence.

L’hyperhomocystéinémie est, relativement, considéséhme un faible facteur de
risque de thrombose, les taux d'homocystéine sorierhent influencés par le régime
alimentaire et les déficits en vitamine B12 [12] axide folique. Récemment, des variations
génétiques de l'inhibiteur du gene de la thromhbictevé de fibrinolyse (TAFI) et la mutation
du géne de méthyléne tétra-hydro-folate réductase é&é décrites comme facteurs
étiologiques associés a la thrombose de la veirte.po

Cano et al. [102] rapportaient que la mutation MR-Etait plus fréquente chez des
patients cirrhotiques avec thrombose porte que cbex sans thrombose porte (43,5% contre
5,0%), mais d'autres séries n'ont pas trouvé de dietre cette mutation et la survenue de

thrombose de la veine porte [163,164].

L’hyperhomocystéinémie est considéré comme un daade risque faible sur le plan
veineux, a noter qu’il n'y a pas d’étude sur lasxtd’homocystéine tres élevés (>50uM) donc
il 'y a pas de preuve d’efficacité de la réductidm taux d’homocystéine sur le risque

primaire et la récidive thrombotique.
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Aucun cas d’hyperhomocystéinémie ou des niveauxit®@n vitamine B12 ou en
acide folique n’a été diagnostiqué sur I'étude deifet al. [109]. La présence isolée de cette
mutation, qui est, en l'absence de I'hyperhomomé&tdéie, ne semble pas augmenter le risque

de PVT, qui indique I'évaluation de routine de ffozystéine en premier lieu.

3.3.2.6 Syndrome des antiphospholipides

Le syndrome des antiphospholipides est une makdi@immune multi-systémique
caractérisée par une thrombose vasculaire assaziél persistance des anticorps
antiphospholipides positifs. Il y a actuellementeurareté des données (sur le risque de
thrombose, la prévalence, l'incidence et traiteinemz les enfants.

Tableau 23 :Résultats des bilans de thrombophilie chez lesnesiket les adolescents

Auteurs AT llI Prot. C Prot. S APL homocystéine

Abd El Hamid et 0% 6 (20%) 2 (6%) - -
al. n=6/30 [106]

El — Karaksy etal. 1 (2,5%) 11 (27,5%) 0% - -
[113]n=12/40

Weiss et al. [110] - 2 (6%) 2 (6%) - -
n=4/30

Dubuisson et al. 10 (50%) 9 (45%) 13 (65%) - -

[154]

n=13/20

Pinto et al. [111] 1 (7%) 6 (43%) 13 (21%) - -
n=7/14

Notre série 1(12,5%) 4 (50%) 3 (37,5%) 0% 1 (12,5%)
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3.4 Prise en charge :
3.4.1 Traitement anticoagulant :

Il N’y a pas de consensus sur la nécessité d’instawn traitement anticoagulant au
long court chez les enfants. Certains auteurs pigeot une thérapie par anticoagulant a long
terme pour prévenir la progression ou la récidiggltombose, mais aucun malade de notre
série n'a regu de traitement anticoagulant.

En I'absence de recanalisation de la veine pdéeolution se fait vers la formation
du cavernome portal, responsable d’hypertensiotalgo nécessitant les mesures habituelles
de prise en charge (béta bloquants, traitementseogdique des varices cesophagiennes). A ce
stade, la poursuite du traitement anticoaguland efsscuter.

Les facteurs pouvant incité le maintien de l'ardigalation sont la présence d'un état

prothrombotique sévere et I'extension a la veineenérique supérieure [175].

3.4.2 Traitement symptomatique :

3.4.2.1Transfusion :

Le traitement des patients présentant des hémesragar rupture de VO doit
s'intéresser en premier a la réanimation liquideerdiabord sous la forme d'une perfusion de
cristalloides, suivie par la transfusion sanguise-groupe iso-rhésus par des culots
globulaires. La correction de la coagulopathieljaa@ministration de la vitamine K et / ou une
perfusion de plaquettes ou de plasma frais congeldt étre nécessaire. Une sonde
nasogastriqgue peut étre placé pour documenterdsepce de sang dans l'estomac et de
surveiller les saignements en cours, on recommagdéement d’associer une vaccination

anti hépatite B pour prévenir des hépatites transfunelles.

Le traitement des hémorragies digestives est hask stabilisation hémodynamique
initiale du patient, réanimation cardio-respiraton cas de besoin et I'évaluation de la
nécessité de transfusion, cette derniére a ét&saioe dans 79,5% des cas au moins une fois
selon Schettino et al. [10hais I'étude de Abd El-Hamid et al. [106] a constatie 47% (51

malades) des patients ont recu des transfusionguises, dont 49 dans le cadre de la
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réanimation d'urgence. Sur I'étude de Ferri efldl7], 79,5% des malades qui ont saigné ont

été transfusé.

Dans notre série la transfusion sanguine a étéopis®e chez 14patients (93,3%)

parmi ceux qui ont saigné, les enfants ont été&tumé au moins une fois dans leur vie.

3.4.2.2Somatostatine :
La somatostatine fait partie des meédicaments végoaatilisés en réanimation
meédicale dans un but hémostatique, ces analoggeplls connu sont l'octréotide, le
lanréotide, et le vapreotide. La somatostatineeaagurte demi-vie dans la circulation de 1 &

3 minutes; ses analogues possédent d’'une actisrpphlongée ;

Les protocoles d’administration de la somatostatiifférent selon les centres et ne
sont pas suffisamment étudiés, mais il a été démagpiaprés une seule injection en bolus de
250 pg de la somatostatine, on obtient la dimimuta flux sanguin portal et azygos, mais

I'effet ne dure que quelques minutes. [165]

La somatostatine et son analogue synthétique €otitte sont tous aussi efficaces
puisqu’ils diminuent la pression portale en dimimude flux sanguin splanchnique (le

mécanisme exact ne soit pas connu) [166].

Quelques essais contrélés randomisés soutiennieiée I'que I'efficacité de la
somatostatine ou l'octréotide peut étre équivalantelle de la sclérothérapie pour contréler
'hémorragie variqueuse aigué. En outre, l'admiaigin précoce des analogues de la
somatostatine peut étre associée a une meilleliteéseale I'hnémorragie, mais sans réduction
significative du taux de mortalité, ils sont effies dans I'arrét des saignements digestifs par
rupture de varices cesophagiennes chez plus de &8%atients [167, 168]. Dans la pratique
clinique, I'administration d'octréotide ou de soostdtine est combinée avec le traitement

endoscopique des VO.

La vasopressine peut provoquer une vasoconstrig@iphérique inquiétante, mais

I'octréotide est associé uniqguement a des pertormtmodérées dans I'homéostasie du
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glucose et des douleurs abdominales [169],donc ctrdotide est actuellement plus
couramment utilisé que la vasopressine, puisqutiirtie le flux sanguin splanchnique avec
moins d'effets secondaires (en rapport avec laprassine qui engendre plus d’effets
indésirables de vasoconstriction). Il peut étre iatstré par perfusion intraveineuse continue
de 1,0a 5,0 ug/kg/ h.

L'utilisation de l'octréotide chez les adultes atétnorragie varigueuse n'a pas éte
associée a une réduction des taux de récidive magique ou de la mortalité. Son utilisation
et son efficacité chez les enfants n'ont pas §tiureusement évalués, puisqu’il a été utilisé
pour traiter le saignement aigu sur des petitegeséle cas d'enfants atteints d’hypertension
portale avec cavernome porte.

Dans 2 études qui comprenaient 21 et 11 enfardpectivement [170, 171], avec
hémorragie aigué secondaire a I'hypertension pmrtaictréotide a été administré a une dose
de 1 & 2 mg/ kg/h & partir de 1a¥T%eures & 7 jours. Les résultats étaient similaless les 2
études, avec arrét du saignement chez environ #i®ig les récidives hémorragiques sont
notées chez 50% des cas. Les effets indésirabtest@marement rapportés chez des enfants
traités par l'octréotide, a I'exception de quelqoas d'hyperglycémie [171,172]. Dans notre
série 'administration de la somatostatine estotfiée chez 2 malades de notre série (11,1%)
suivi d’'un traitement endoscopique pour controdsr épisodes hémorragiques aigues difficile
a contrbler, I'étude de Abd el Hamid et al. [10@jpportait la réduction du recours a
I'utilisation de la sonde de sengstaken-blakmoreaurs des épisodes hémorragiques aigues,

apres l'utilisation de l'octréotide en perfusiomtioue (25 mg / heure).

L'expérience avec des agents vasoactifs dans lpslgtimns pédiatriques avec

hypertension portale est trop limitée pour recomuearteur utilisation chez ces patients.

3.4.2.3Inhibiteurs de la pompe a proton :
Il est bien connu que chez les patients avec hgpsidn portale extra-hépatique et
avec une fonction hépatique normale les saignensgaittent habituellement d’une facon

spontanée, mais parfois les inhibiteurs de la poénpeoton et les anti-H2 sont administrés
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par voie intraveineuse ou per-0s pour réduiredgue de saignement par érosions gastriques,

cela a été fait chez 5 malades de notre série.

Cependant, il n'y a que peu d'études qui ont ckescltes inhibiteurs de la pompe a
protons (IPP) peuvent effectivement réduire le ugsqde saignement aprés ligature

endoscopique des varices.

Il est trés difficile de démontrer l'efficacité déX¥P, parce que I'hémorragie variqueuse
est plus étroitement associée a une augmentatiola geession portale et une fonction

hépatique altérée.

3.4.3 Traitement préventif des hémorragies digestives:
3.4.3.1Bétabloquants :

Le traitement a long terme par bétabloquants nordiaselectifs, tels que le
propanolol, a été largement utilisé chez les adudteuffrant d'hypertension portale soit en
prévention primaire ou secondaire. Ces agents sédtle gradient de pression au niveau de
la veine porte en diminuant le débit cardiaquendtiire une vasoconstriction splanchnique.
Les études effectuées chez les patients adultesenbque les bétabloquants peuvent réduire
l'incidence de I'hémorragie variqueuse et améliteesurvie a long terme. Par contre les

études sur l'utilisation de ce moyen thérapeutichez les enfants sont limitées.

Les données concernant l'utilisation de bétablogupour le traitement des enfants
atteints d’hypertension portale sont rares, pravéen principalement de séries de cas avec un
nombre limité de malades. Dans notre série, 15f8nés (83,3%) ont recus du propanolol,
68,7% (22/32) des malades dans la série de Weiak Et10] ont été mis sous propanolol,
92,3% des malades sur I'étude d’Al Karasky et aB]Jpar contre 20% des malades ont été
mis sous bétabloqueurs sur I'étude d’Abd El Hanidl €/106].

Sarin et al. [173] et Gluud et al. [174] ont rapgpadefficacité de ces agents dans la
prévention des hémorragies digestives et des wesdiémorragiques comme on a constaté
chez nos malades, cette efficacité était comparaltelle de la ligature endoscopique des
varices [173,174] mais sans avoir aucun réle daiehtrdole d’hémorragie digestive aigué
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3.4.3.2Ligature des varices acesophagiennes :

La ligature endoscopique des varices (LEV) esbld gtandard pour le traitement des
hémorragies digestives aigues secondaires a lareupkes varices cesophagiennes. Elle est
indiquée dans la prophylaxie primaire et secondaig les patients qui sont insensibles aux

bétabloquants. Elle est principalement réalisémiéiru hospitalier [182].

Actuellement, la ligature endoscopique des VO (LESY effectuée systématiquement
chez les enfants. Les varices sont bagués dedrait distale vers la proximale. La varice est
tirée dans la lumiere de la ligature en utilisdasgiration puis la bande est déployée. La
ligature provoque une thrombose de la varice; Uit pleere peut rester. Il est important de
bien cibler la varice et éviter le risque de piélgetotalité de la paroi de I'cesophage dans la
bande, en particulier chez les trés jeunes patimdsqui provoque une nécrose et/ou
perforation. Plusieurs groupes ont décrit leur sacen utilisant la LEV chez les enfants
atteints de varices cesophagiennes de nombreussssc#@ulong terme des inhibiteurs de la

pompe a protons réduit le risque d'échec du traiteraprés LEV [183].

La ligature endoscopique des varices (LEV) impliduélisation des bandes ; Bien
gu’elle a les avantages de I'élimination rapide d@sces nécessitant moins de séances et
expose a moins de complications, son utilisaticgzdes jeunes enfants (<2 ans) peut causer

des problémes.

s 7 s

Au fil des années, la LEV est devenu le mode péééier traitement d'hémorragie par
rupture des VO chez l'adulte. Cependant, le cofiplémentaire des anneaux est une

contrainte, en particulier dans les pays en déypeoment.

3 malades de notre série ont bénéficié de séamckgature endoscopique des varices

comme le montre le tableau 23 :
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Tableau 24 :suivi des malades qui ont bénéficié de LEV. * maament de la premiéere LEV

Observation Age* N° d’épisode de Suites Intervalle des
LVE récidives
Obs n°4 13 1 Normale 0
Obs n°9 10 2 Normale 0
Obs n°13 13 2 Récidive 11 jr

hémorragique

D’autres études ont utilisé le méme moyen thérageatpour prévenir les hémorragies
digestives par rupture de varices chez leurs maladees résultats sont cités dans le
tableau 25:

Tableau 25: résultats des traitements endoscopiques enifimdes études

Auteurs N° de LEV sclérothérapie  Association Récidives
malades Scl/LEV hémorragiques
Abd EI- 92/108 5% 76% 17% 37%
Hamid et al.
[106]
Weiss et al. 20/32 23,3% 43,3% - 0
[110]
Ferri et al. 32/55 31,3% 43,8% 25% 37,5%
[107]
Notre série 6/18 33% 50% 17% 17%
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3.4.3.3Sclérothérapie :
En pédiatrie, la sclérothérapie est actuelleméahs&tuniquement chez les nourrissons
et les jeunes enfants (<10 kg) a qui le dispodéifigature est trop gros pour passer a travers
le sphincter cesophagien supérieur. Lorsque laatbknapie est effectuée, les injections

peuvent étre soit a I'intérieur ou prés des VO.

Les injections a l'intérieur des VO induisent larfation de thrombus au sein de la
varice, et les injections prés des VO conduisenina inflammation locale, qui ferme le

vaisseau par la suite.

La sclérothérapie est efficace dans le traitementl|'ldémorragie variqueuse et
l'oblitération a long terme des varices, mais efifeassociée a un taux de complications plus

élevé par rapport la ligature endoscopique.

Elle est efficace dans I'éradication de varicespiesgiennes dans 88-100% des cas.
Toutefois, des complications comme la douleur ré&ternale (30-60%), la fievre (39%),
l'ulcere (8% a 30%)) et sténoses (6% a 20%) sonveswuencontrés [176,177,178].

Les études récentes ont démontré le changement ldamstigue médicale de la
sclérothérapie endoscopique pour la ligature ermaigoe des VO [179-181], La méta-
analyse de la sclérothérapie chez les adultes aoréinson avantage par rapport a la
vasopressine; ainsi qu’'une efficacité comparabla aomatostatine ou l'octréotide dans la

prise en charge des hémorragies aigues par rumarés.

Goncalves et al [135] ont évalué I'efficacité destdérothérapie pour la prophylaxie
primaire chez les enfants atteints d’'HTP, 50 esfant bénéficié de séances de sclérothérapie
en sessions consécutives jusqu'a oblitération des alors qu'un groupe de 50 autres de
contrble n'a recu aucun traitement endoscopiquenééi I'éradication des varices a été
obtenue chez 94% des cas dans le groupe sclénpié24% ont connu un épisode
d’hémorragie digestive principalement a cause desp¥rsistantes, des varices gastriques et

de la gastropathie hypertensive, pour 42% cherogpg témoins.

Dans notre série, parmi les 14 malades qui avdien/O a la premiére FOGD ; 3 ont

bénéficié de séances de sclérothérapie, 2 de LEWaldde a bénéficié des 2 (sclérothérapie
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et LEV) et 8 n'ont pas recu aucun traitement endpisgie, les récidives hémorragiques chez
le groupe qui a recu le traitement endoscopiquié dte50% et de 62,5% chez 'autre groupe

sans traitement endoscopique.

A long terme de suivi, les enfants qui ont bénéfide la sclérothérapie endoscopique

ont des taux de récidive faible.

¢ Choix du traitement :

hY

Les modalités endoscopiques, associant a la foisclarothérapie et la ligature
endoscopique des varices, sont le traitement stdroa VO chez les adultes et les enfants ;
Les deux méthodes sont tres efficaces dans leGtertes hémorragies aigues dans plus 90%

des cas, ainsi que dans I'éradication des VO [832,1

La ligature endoscopique est le premier choix pagestion des saignements des varices
chez les enfants. Ce traitement peut cependantegth@iquement difficile chez les jeunes et
les petits enfants, mais la sclérothérapie estmmetandé comme une approche alternative

dans ces cas [184].

3.4.4 Traitement chirurgical :
Le traitement curatif repose principalement surdgement chirurgical ; le traitement
médical, sclérothérapie ou ligature de varices tesmgipnnes sont tous considéré comme

traitement préventif des récidives hémorragiques.

Jusqu’en 1996, le traitement chirurgical de réféeerétait la dérivation porto
systémique qui traitait I'hypertension portale maxposait a long terme a des complications

cardiovasculaires, et au développement de nodelestigues.

La reperfusion portale est une nouvelle technigoiéiaiement utilisée pour le
traitement des thromboses portales apres tranggilamthépatique. Ce traitement est le plus

physiologique car il crée un néo-tronc porte.

La technique de référence est la reperfusion edache portale gauche au niveau du

récessus de Rex depuis la veine mésentérique supEen interposant un greffon jugulaire
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autologue. Des variantes techniques sont possibfassant sur la reperfusion par d’autres
veines du réseau portal extra-hépatique, et utdisale différents greffons prothétiques ou

non.

La stratégie opératoire actuelle est de proposgremiére intention une reperfusion
lorsque I'anatomie extra-hépatique est favorablée eeseau intra-hépatique est complet et

communiquant entre les branches portale gauch®iét.d

Il reste a préciser, par des études ultérieureslection des patients et les indications

de reperfusions portales préventives [185].

3.5 Profil évolutif :
3.5.1 Modalités du suivi

Les malades au sein du service d’hépato-gastroedodie et nutrition pédiatrique
sont suivi en consultation (durée du suivi de 3riG8 mois) avec une moyenne de 51 mois

et une fréquence d’'une consultation /3mois ou /6melon la stabilité clinique de I'enfant.
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Figure 12 : Subvi ef Evolution des patients éfudiés, ¥ compriz les événements mgjewrs au
cours de la maladie o Hémorragie digestive, 0 - solérothérapie,  © ligature endoscopique, )
proprancled, | augmeniation des doses de propranoiol

3.5.2 Evolution des malades :

» Evolution clinique : poids et taille :

L’évolution du poids et de la taille des maladeoanu une nette amélioration puisqu’au
moment du diagnostic le retard staturo-pondérat éteez 33,4% des malades ce taux a

diminué au cours du suivi pour atteindre un tau@8R%, les enfants ont récupéré un poids
et une taille normaux chez 61,2%.
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Tableau 26 :développement du poids et taille des malades atsau suivi

RSP Poids et taille normaux
Au moment du diagnostic 11 (61,2%) 7 (38,8%)
Derniére consultation 7 (38,9%) 11 (61,2%)

* Evolution de I'hypersplénisme :

Les NFS de controle réalisé chez les enfants, amscde leur suivi en consultation,
avaient un but de suivre le degré de I'hyperspidajson a constaté la persistance ou la
survenue d’une thrombopénie (<150060m) au cours du suivi chez 6 malades (33,4%) par
rapport a un taux de 44,4% au moment du diagnestime récupération des valeurs usuelles

de plaquettes et leucocytes chez 12 malades.

* Evolution des VO :

7 = sr

L’évolution des VO chez les malades qui ont bémn&file la sclérothérapie et/ou ligature
endoscopique des varices aprés plusieurs séanosgcabives (a 1 mois d’intervalle en
moyenne) était : I'éradication des VO chez 4 madatievolution des VO chez 2 malades.

Le saignement des varices se produit généralemergtigon de I'érosion ou la rupture de
la paroi du vaisseau dilaté. L’'hémorragie due @dén de la paroi vasculaire est précipité
par l'cesophagite causée par le reflux, l'ingestiormédicament (AINS), ou une maladie
fébrile [177].

La taille de la varice, I'épaisseur de la parovdisseau et de soutien des tissus contrélent
les récidives hémorragiques des VO. La taille deggcgs est en relation étroite avec le risque

de saignement cela est démontré par Rector €t%],[les VO de grande taille semblent plus
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susceptibles de saigner, la ligature endoscopigseMD a également été suggérée comme
facteur de risque de récidive hémorragique [195].

L’épaisseur de la paroi est difficile & évaluer pandoscopie, mais les varices tendues
bleu rougeatre et la muqueuse congestive sur etiialgs varices (cerise taches rouges) sont
susceptibles de saigner [105].

La preuve relative au risque d'hémorragie par meptie varices secondaire a la pression

portale élevé n’est pas concluante.
e Evolution sous traitement :

La gestion des hémorragies digestives par rupteiné@ chez les enfants est une modalité
de traitement difficile et moins bien établie emsoa de la rareté de bonnes preuves qui

peuvent étre utilisées pour évaluer le risquessal@ntages d'une stratégie particuliere.

La ligature endoscopique des varices est actuelielagremier choix pour la gestion des
saignements des varices chez les enfants. Centemtepeut cependant étre techniquement
difficile chez les jeunes et les petits enfantssderothérapie est donc recommandé comme

une approche alternative dans ces cas [176].

15 malades de la présente série ont été mis soparmwlol, 9 (60%) sous propanolol seul
et 6 en association avec traitement endoscopique.|Bs enfants traité par propanolol seul, 3
(33,4%) ont eu des récidives hémorragiques, @667%) n'ont pas récidivé (1 malade n'a
pas récidivé aprés augmentation des doses du miohar92,3% des malades ont été mis
sous propanolol, sur I'étude de Al Karaksy et &ld], dont39,6% des malades ont eu des

récurrences hémorragiques malgré le traitement

Les études chez les adultes recommandent ['uidisde b-bloquants non sélectifs pour la
prophylaxie primaire et secondaire de saignemestvdeices [186]. La LEVen prophylaxie

primaire peut étre réservé a ceux qui ne peuventgh@rer b-bloquants non sélectifs.

Une combinaison de b-bloguants non sélectifs et l&sVIa recommandation de choix
pour la prophylaxie secondaire. L'utilisation adaterme des b-bloquants non sélectifs ne

peut pas étrerecommandée chez les enfants en deskabsence de données suffisantes, car
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ces agents peuvent bloquer le mécanisme de conjpenghysiologique d’'une hypervolémie
lorsque le saignement se produit [184].

Sur l'étude d’AlKaraksy et al. [113], et méme surde malades ont développé des
cytopénies avec le temps, ils étaient trop jeurms Bubir une splénectomie par crainte
d'immunosuppression. Avec le suivi, ces nourrisseinges enfants ont été observés et se
portaient bien méme avec leur thrombopénie, et m@uand ils ont développé une
hémorragie variqueuse, il était controlable. Cexgerience nous a rendus plus confiants pour

éviter la splénectomie pour les enfants avec caveenportal

Le traitement chirurgical est indiqué en cas dedrées hémorragiques malgré un
traitement endoscopique approprié, splénomégalissive et / ou hypersplénisme sévere,
retard de croissance important et dans le biliopaibrtale symptomatique [187-189]

Le traitement chirurgicale a été proposé et disch&éz certains malades de notre série soit
pour hypersplénisme sévére ou résistance au tmaite@ndoscopique, mais le systéeme

veineux mésentérico-splénique ne le permet pas

L'apparition de nouvelles techniques chirurgicalesnéliore les résultats obtenus chez les
enfants avec shunts [126, 157, 187, 188]Aujourd'laudérivation spléno-rénale distale est
une méthode utilisée dans la plupart des servivass le shunt Rex (bypass mésentérique
gauche) a émergé comme la technique la plus ap@eojd87, 190, 191] ; mais cela n’est pas

réalisable chez tout patient.

3.5.3 Complications du suivi:
3.5.3.1Déces :
A I'heure actuelle, en l'absence de cirrhose sacenfe, la fréquence et surtout la
mortalité par hémorragies ont beaucoup diminuétale de décés par hémorragie digestive
est en effet passé, des années 60-70 aux ann&€s 86-2 % par an a 0,35 % par an [21, 37]

L'hémorragie variqueuse semble porter un faiblquesde déces chez les enfants
présentant une thrombose de la veine porte sansauwatteinte du parenchyme hépatique
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[37], le pronostic est généralement mieux en raidenla faible incidence des maladies
associées, avec un taux de survie en 10 ans susai€ 0% [37]

L’hémorragie variqueuse chez les adultes atteiatsihose est une maladie mortelle
avec un taux de mortalité élevé; ce concept comfigue les enfants sont plus résistants a des
épisodes de saignement, en particulier chez lesnpatatteints d’hypertension portale non
cirrhotique. En effet, dans cette série, les émisodémorragiqgues n'ont pas causé aucun
déces ; le méme résultat a été démontré sur I'édidliberti et al. [205]. Par conséquent,
I'hypertension portale dans ce cadre porte une iitébélevée, mais un faible taux de

mortalité.

Les épisodes fréquents voir continus de saignefieamtt des limites pour le patient et
pour sa famille, ainsi que l'attente de survenugetkeévénements effrayants fait diminuer et

limiter la qualité de vie des malades.

3.5.3.2Récidives hémorragiques :
L’évolution naturelle du cavernome portal est carasée par la frequence élevée des

récidives hémorragiques avec ou sans traitement

En cas de thrombose portale chronique, I'dge desegmtation chez I'enfant prend un
aspect bimodal, il a été décrit, que chez les ¢mfqni ont eu des antéceédents de cathétérisme
ombilicale veineux, d’'omphalite ou de septicémieomatale, la maladie se manifeste
habituellement a un age précoce (3 ans) alors lgez les patients qui ont eu des antécédents
d’infections intra-abdominales ou sans antécéd@\® chronique idiopathique), la maladie
se déclare a un age tardif (8 ans) ou parfoisge l&dulte précoce [28,37], c’est pour cette
raison que les épisodes de récidives hémorragiqass rupture des VO sont liées
principalement a des épisodes infectieuses, etaatfréquentes et plus graves avec l'age,
mais les récurrences ont tendance a diminuer d@rpaberté selon certains auteurs [37] a

cause du développement d’'une circulation collaggral

Il a été pensé que le risque de rupture de vanessphagiennes chez les enfants

présentant une obstruction de la veine porte vaindien a I'adolescence en raison du
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développement des collatéraux porto-systémiqueatapées mais Lykavieris et al [192]a
suivi 44 enfants avec cavernome porte de l'dge2danks avec une moyenne de 8 ans, et
rapportait que la probabilité de saignements alét€9% a I'age de 16 ans et augmenté a 76%

al'age de 24 ans.

Si I'enfant avait saigné avant I'age de 12 angrdbabilité de saignement était plus
élevée que chez ceux qui navaient pas saignéukn,al n'‘avait pas noté aucune régression
des varices par contre une progression des vaimzsla majorité des enfants, ce qui suggere
un manque de formation des collatéraux. Le risqueailgnement gastro-intestinal ne semble

pas diminuer avec I'age.

Les adolescents avec cavernome porte qui ne reggias un traitement adéquat, sont
a risque élevé de saignement dans leurs vingtai®2k|

Selon Frederick J. [193]plus de la moitié des pdsielans de nombreuses séries avec
une obstruction de la veine porte ne connaissp@side saignement qu'aprés I'age de 6 ans,
et le diagnostic doit étre évoquer chez tout ensants maladie hépatocellulaire qui avait une

période néonatale compliquée et un développemanedplénomégalie asymptomatique .

Lorsqu’il existe une résistance aux traitementsosodpiques et / ou médicamenteux,
le risque de récidive hémorragique est plus élba@s I'étude de Ferri PM et al. [107], le
nombre moyen d'épisodes hémorragiques était enmmeyégale a 2 et c’est le méme que
celui rapporté par Abd EI-Hamid et al. [106], Fé?M et al. [107] et notre série (= 2,7).

Au total, une fois que le saignement a eu liencitience des saignements récurrents
est de 70% [197,198]. Certains ont proposé queastpie de saignement chez les enfants
puisse diminuer avec le temps en raison du développt d’'une circulation collatérale [26,

201], mais d’autres études ne soutiennent pasroeept

Par conséquent, on peut se demander si hous de&imagressifs avec ces patients
et effectuer une opération chez ceux qui ne répunaEs a la LEV ou simplement gérer les

épisodes de saignement.
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Chez les enfants, le facteur de risque de saignenembre de saignements par an)
est d'environ 1,3 et reste inchangée apreés la faufdd)].

Sur I'étude de Hongjie Guo et al. [204], ils ontrdintré que le reflux veineux
coronaire est un facteur de risque et importanicatdur de récurrences hémorragiques par
rupture de VO, les vaisseaux collatéraux ont étacipalement situées sur le fond de
I'oesophage et de I'estomac inférieur, ce qui ébtaitpatible avec les symptémes cliniques de
saignement gastro-intestinal supérieur, I'ouvertdes vaisseaux collatéraux de la veine
ombilicale et la veine spléno-rénale sur la veiaeecsupérieure et inférieure ont été trouves
pour réduire la pression de la veine coronaire atnigue. En outre, la récurrence des varices
a été démontrée plus frequemment chez les pateésentant une hémorragie variqueuse

récurrente, ce qui indique une pression portaléehau

3.5.3.3Biliopathie portale :
Le retentissement évolutif sur le foie peut se pnedplus tard en raison de la
compression des voies biliaires a partir des canaineux collatérales dilatées.
Aucun cas de biliopathie portale, qui a une matafemn progressive et silencieuse,
n'a été observé dans la présente étude. Une atteptrticuliere devrait étre accordée a
I'élévation de la phosphatase alcaline et GGT. lil@oplathie portale se manifeste

habituellement et principalement dans I'age aqui8].
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CONCLUSION

Le cavernome portal est souvent la conséquenceodelusion thrombotique et
chronique du systeme porte extra-hépatique datantrdoins de trois semaines.

Le présent travail nous a permis de bien connbitoavernome portal, cause majeure
de I'hypertension portale en pédiatrie et dontddipularité est de survenir sur un foie sain ou
peu fibreux.

Les principaux signes cliniques du cavernome poditoulent de I'HTP et se
manifestent principalement par les hémorragiesstiNges par rupture de varices oesophago-
gastriques ou par gastropathie congestive, la gpiégalie et hypersplénisme, l'ascite est
rarement présente du fait de I'intégrité présumeédotk, la biliopathie portale, conséquence
directement liée au cavernome par compression deita biliaire principale, est souvent
asymptomatique et ne se développe qu’a 'age adRéie ailleurs, cette pathologie peut étre

responsable d'un retard de croissance chez I'enfant

Il n'est pas rare dobserver la coexistence de iplus facteurs favorisant la
thrombose, ces facteurs peuvent manquer dans 58%ade il reste toutefois nécessaire de

réaliser systématiquement un bilan étiologique, mémprésence d’'une cause évidente.

Les facteurs de risque locaux les plus fréquemmeardontrés sont les traumatismes
ombilicaux principalement le cathétérisme ombilid@mphalite, les septicémies néonatales,

les traumatismes et les interventions chirurgicaletominales.

Certains facteurs de risque sont évitables sutesubmphalites qu’'on peut prévenir
par I'accouchement médicalisé par des personne®fs, par I'usage de matériel stérile pour
sectionner le cordon, les soins de I'ombilic duveau-né et la vaccination de la mere. Pour
les cathétérismes ombilicaux on recommande cedaipeecautions qui consistent
principalement a éviter les insertions tardivesdal& de trois jours, diminuer le temps de
séjour du cathéter qui ne doit pas dépasser toniss jmaximum, s'assurer de la bonne
position du cathéter, éviter les traumatismes kbeslinsertion du cathéter, et proscrire

certaines solutions administrés par cathétérisme.
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Les déficits en inhibiteurs de coagulation seran$ une conséguence qu’une cause
de la thrombose portale chez I'enfant en dehorsetaines situations particulieres comme
I'hyperhomocystéinémie ou la thrombose est la cgmegce d'un état thrombogene

systémique.

Un bilan biologique cherche a confirmer une anéimigprive souvent associée a un
hypersplénisme responsable d’une thrombopénie.etnpation de 'lhémostase est plus en
rapport avec une consommation en intra-cavernone@ attra-splénique. Le bilan hépatique
est généralement normal. La biopsie hépatique asadindication en dehors de la détection
d’anomalies biologiques et/ou radiologiques évotjuae atteinte hépatique.

Le traitement est multifactoriel et il doit étreoposéplus précocement pour prévenir le
retentissement de la maladie, Cette étude sumfesits avec cavernome portal démontre que
les protocoles de gestion ont changé au fil du serb@ propanolol garde encore une place
comme moyen de prévention par la réduction et Ietrote des saignements, parfois
'augmentation des doses peut s’avérer utile, ciasnédicament qui reste généralement bien
toléré; lintroduction précoce de ce médicamenttpdiminuer la fréquence des récidives

hémorragiques, mais son administration seule pastoujours suffisante.

Actuellement la combinaison du propanolol et latige endoscopique des varices est
la recommandation de choix pour la prophylaxie sdage. Des essais cliniques cherchent

encore des modalités plus adaptés pour la gestidhygpertension portale chez les enfants.

La chirurgie reste une solution efficace pour réslie degré de I'hypertension portale
mais actuellement le développement des traitemamdescopiques a réduit le recours a la
chirurgie dans ce domaine, la décision thérapeataplaptée doit étre prise afin de réduire
'impact de la maladie, méme si la chirurgie a p@$sa supériorité dans le traitement de

I'HTP elle n’est pas indiquée chez tous les enfants

Certaines mesures sont nécessaires a introduizet@hiepatient porteur de cavernome
portal afin d’éviter des situations dramatiquesediorragies digestives et minimiser I'impact
de la maladie sur la croissance et le développegtanti sont :

- Le bon suivi du développement,
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- La prise en charge de I'anémie,

- Etla contre-indication de I'aspirine et des AINS.

Le profil évolutif du cavernome portal est variaBkdon I'age de la constitution de la
thrombose portale, de ce fait on distingue deux emoélvolutifs d’une part, ceux qui ont
développé une thrombose veineuse portale tréesitf ld vie (< 3 ans) suite a un cathétérisme
ombilical, une omphalite et une septicémie néopatihutre part, les enfants de plus de 8ans
qui ont développé la thrombose tardivement, cetenidre était favorisée soit par un
événement traumatique (traumatisme abdominal) arurgie soit par une Hépatopathie
chronique.

En effet, les manifestations cliniques se déclateyd t6t par hémorragie digestive
avec un taux de récidive hémorragique élevé sudioez les enfants moins de 3 ans. L'étude
a démontré que la plupart des patients avec cavermmrtal avaient un cours relativement
bénin.

Chez tout enfant avec splénomégalie apyrétigue ebu/ hématémese, sans
hépatomégalie et avec une fonction hépatique nermalus devrions suspecter la thrombose

veineuse portale et mener une enquéte étiologixu@ustive dans une tentative de réduire la

morbidité et la mortalité et améliorer la qualigé\de de ces enfants.
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RESUME

Titre de these : Cavernome portal chez I'enfant (@propos de 18 cas)
Auteur : Lamyae KALLOUCH
Mots clés : Cavernome portal — HTP- Hémorraig digestive - enfants

Introduction : L'obstruction veineuse portale extra-hépatiquezdrenfant représente
80% des cas d’hypertension portale, avec des taumaibidité élevés.

Matériels et Méthodes :c’'est une étude rétrospective portant sur 18patient
diagnostiqués et suivis pour cavernome portal awvicee de pédiatrie PllIl de I'HOpital
d’Enfant de Rabat sur une période entre 2002-2086ude a relevé les facteurs de risque
prédisposants, le bilan de thrombophilie, les paldrités cliniques et évolutives.

Résultats :.L’age moyen est de 5,26ans, le sexe ratio estafe [k recul moyen est de
51mois, Les facteurs de risque sont trouves chéz &k cas, les états prothrombotiques chez
Spatients: 2 déficits en protéine C isolés, 1 défiombiné en protéine C et S, 1 déficit
combiné en protéine C, S et antithrombine et 1cdé&bmbiné en protéine S associé a une
résistance en protéine C et une hyperhomocystén&mpR50,89 pumol/l. Les récidives
hémorragiques sont notées chez 60% des enfants rdeibans et 23% chez ceux plus de
8ans. Le traitement comporte le propanolol chezag5da somatostatine chez 2, la
sclérothérapie des varices dans 3cas et la ligatmaoscopique des varices chez 2,
I'association des 2 chez 1malade. L’évolution dsba@ement favorable, avec croissance
normale chez 11malades, régression de la leucqp&mersistance d’une thrombopénie chez
6patients. Les récidives hémorragiques sous préplacttez 3malades, et sous association du
propanolol et traitement endoscopique chez 2.

Conclusion : Le cavernome portal peut se manifester, tres toar 'hémorragie
digestive, le cathétérisme néonatal et les omm@salbnt évitables, I'évolution a long terme
est favorable a condition d’assurer un bon sunditdr I'anémie, et prévoir un traitement

endoscopique des varices si nécessaire.
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Summary

Title of thesis Portal cavernoma in children (about 18 cases).
Author: KALLOUCH Lamyae.
Key words Portal cavernoma - HTP - gastrointestinal bilegé- children.

Introduction: Extrahepatic portal vein obstruction represer@% &f portal hypertension in
children, with high morbidity rates.

Materials and methodJhis is a retrospective study of 18 patients desgmal and followed
for portal cavernoma at the paediatric departméthe Children Hospital of Rabat between
2002-2016. The study identified predisposing ragtdrs of portal thrombosis, thrombophilia
test, clinical features and their outcomes.

Results The mean age is 5.26 years, the sex-ratio is, 1JaR8 the mean follow-up is
51months. The risk factors are found in 50% ofdages.The thrombotic states are founded in
five patients: 2 with isolated protein C deficienciwith combined protein C and S
deficiency, 1 with combined protein C, S and &ntimbin deficiency, and 1with combined
protein S deficiency associated to protein C rasst and hyperhomocysteinemia (at
250,89umol/l). The rebleeding were noted in 60%lufdren under 5years old and in 23%
among those over 8 years. Treatment includes pmofoiin 15cases; the use of somatostatin
in 2; sclerotherapy of varicose veins in 3 casaseardoscopic variceal ligation in 2 and the
association of both in 1 case. The outcome was goddmarked by the recovery of normal
growth in 11 patienfgegression of leukopenia, persistent thrombocyti@pen6é cases. The
rebleeding under propranolol alone noted in 3 caseb under propranolol associated to
endoscopic treatment in 2 cases.

Conclusion The portal cavernoma is a rare disease in cmldredmay manifest early with
gastrointestinal bleeding. Neonatal catheterizagioth omphalitis are avoidable; the long-term
outcome is good in children provided they ensumgper follow up, treat anemia, and predict

every time it is necessarythe endoscopic treatwieesophageal varices.
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Serment d"Hippocrate

Au moment d étre admis a devenir membre de la profession médicale, je
m’engage solennellement a consacrer ma vie au service de ["humanité.

L] Je traiterai mes maitres avec le respect et la reconnaissance qui leur sont

du.

Ll Je pratiquerai ma profession avec conscience et dignité, la santé de mes

malades sera mon premier but.
[ Je ne trahirai pas les secrets qui me seront confiés.

U Je maintiendrai, par tous les moyens en mon pouvoir, honneur et les

mobiles traditions de la profession médicale.

L] Les médecins seront mes freres.

U Aucune considération de religion, de nationalité, de race, aucune
considération politique et sociale ne s’imposera entre mon devoir et mon patient.

[ Je maintiendrai le respect de la vie humaine dés la conception.

L] Méme sous la menace, je n’userai pas de mes connaissances, médicales
d’une fagon contraire aux_ lois de [ humanité.

L] Je m’y engage librement et sur mon honneur.
Déclaration de Genevre,

1948
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