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INTRODUCTION 

 

Un cavernome portal est un réseau formé de veines dont le calibre est initialement 

millimétrique ou microscopique puis augmente. Au sein de ce réseau veineux chemine un 

sang portal hépatopète. Il est la conséquence d’une occlusion chronique du système porte 

extra-hépatique dépassant les 3 semaines. 

Ces veines se dilatent, deviennent tortueuses et réalisent un véritable réseau d’allure 

angiomateuse, mais qui reste pourtant insuffisant pour drainer l’ensemble de la circulation 

splanchnique. Le cavernome portal se manifeste cliniquement par l’hypertension portale avec 

une fréquence élevée d’hémorragies digestives. Le diagnostic positif est essentiellement 

radiologique mais le diagnostic étiologique n’est obtenu qu’après plusieurs investigations 

local et systémique. 

La thrombose veineuse portale (TVP) sans cirrhose et sans cancer représente la 

deuxième cause d’hypertension portale (HTP) dans le monde, et 5 à 10% de toutes les causes 

d’hypertension portale [1], la TVP est responsable de 30 % des étiologies des hémorragies 

variqueuses et elle est la principale cause de saignement variqueux chez l’enfant [2], elle est 

considéré comme une maladie relativement rare mais potentiellement mortelle. Les données 

épidémiologiques précises sur la TVP sont difficiles à obtenir.  

En cas de TVP chronique, la morbidité est liée au saignement variqueux, à la récidive 

thrombotique, à la cholangiopathie portale symptomatique et aux manifestations de 

l’hypersplénisme [3]. 

L’évolution de la maladie se caractérise par la fréquence élevée des récidives 

hémorragiques avec ou sans traitement par contre le pronostic reste généralement bon. 

 Le présent travail tient à mettre en évidence le profil étiologique et évolutif de la 

thrombose veineuse portal chronique chez les enfants. 
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I. Historique : 

Depuis sa première description en 1868 par Balfour et Stewart chez un patient 

présentant une splénomégalie, une ascite et des varices œsophagiennes [4], la TVP a été 

considérée comme une maladie relativement rare mais potentiellement mortelle ; elle a été 

décrite comme « une thrombose et dilatation variqueuse de la veine porte responsable 

d’une splénomégalie et ascite ». 

Whipple (1945) a classé l'hypertension portale en deux grandes catégories : ceux qui 

présentent l'obstruction intrahépatique du flux sanguin portal et ceux avec l’obstruction extra 

hépatique portale. Pick (1909) a été le Premier qui a postulé un angiome, et Walker (1954) 

déclarait l'origine congénitale. La première description de la transformation cavernomateuse 

de la veine porte est attribuée par Klemperer (1928), mais il est certain que les auteurs 

antérieurs ont reconnu l'état, bien qu’ils n’ont pas utilisé le même terme [5,6]. 

Puis Gibson et Richards (1955) rejetaient le terme utilisé précédemment de 

transformation « cavernomateuse », et affirment qu’il ne pourrait s’agir ni d’un hamartome ni 

d’une néoplasie sauf dans des cas extrêmement rares. Il a même rapporté la présence de tissu 

nerveux, artériel, et lymphatiques au sein du cavernome rendant impossible l’hypothèse de la 

tumeur bénigne vasculaire [5]. 

L’utilisation de la spléno-portographie au cours des années cinquante du siècle dernier,  

l’artério-portographie en 1969 et l’amélioration de la sensibilité et la technique de 

l’échographie-doppler en 1988, et celles du scanner, ont rendu le diagnostic du cavernome 

portal un diagnostic d’imagerie [5]. 
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II.  ANATOMIE 

2.1 Le système porte : 
Le système porte comprend l’ensemble des veines qui drainent le sang veineux de la 

partie abdominale du tube digestif faite de la partie la plus basse du rectum, de la rate, du 

pancréas et de la vésicule biliaire. De tous ces viscères le sang est amené vers le foie par un 

réseau veineux qui s’unit pour former la Veine Porte. Le foie reçoit ainsi un double apport 

sanguin veineux portal et artériel hépatique  

La veine porte : Se constitue derrière la première portion du duodénum recevant : 

• La veine mésentérique supérieure, 

• La veine splénique, dans laquelle se jette la veine mésentérique inférieure 

• La veine coronaire stomachique, 

• La veine pylorique, 

• Les veines pancréatico-duodénales, 

• La veine cystique 

• Les veines para-ombilicales 

La veine porte se divise au niveau du hile en deux branches, droite et gauche. Ces 

dernières s’écartent l’une de l’autre en formant un angle obtus et gagnent l’extrémité 

correspondante du sillon transverse ou elle s’enfoncent dans le foie. 

Il est reconnu actuellement que le sang portal serait distribué dans le foie de façon bien 

précise : le sang drainé par les veines splénique, mésentérique inferieure et coronaire 

stomachique irait vers le lobe gauche, alors que celui de la veine mésentérique supérieure 

serait acheminé dans le lobe droit. [7] 
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Figure 1: anatomie du système porte et ses affluents [08] 
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2.2 Anatomie chirurgicale du système porte : 

La veine porte est originaire de la confluence de la mésentérique supérieure et la veine 

splénique derrière le pancréas. Dans environ un tiers des individus, la veine mésentérique 

inférieure pénètre dans ce confluent; dans le reste, il entre soit par la veine mésentérique 

supérieure soit par la veine splénique au-dessous de la jonction. Dans son trajet vers le haut, la 

veine porte reçoit la gastrique gauche et plusieurs veines plus petites avant de se diviser en 

branches droite et gauche au niveau du hile sous le canal cystique et l'artère hépatique. Sur le 

côté droit, les vaisseaux portes suivent le modèle des artères hépatiques et des voies biliaires. 

La veine porte droite se divise en branches antérieure et postérieure, chaque branche se 

bifurque en 2 branches : supérieure et inférieure. Près de son origine, la branche droite de la 

veine porte envoie une branche sur le côté droit du lobe caudé. 

La branche gauche de la veine porte est plus longue et plus petite que la droite. Elle se 

divise en branches médial et latéral, chacune des branches se divise en deux : supérieure et 

inférieure, et il donne une branche sur le côté gauche du lobe caudal. 

Une dilatation médiane représente le « pars umbilicus », qui représente l'orifice 

oblitérée de la veine ombilicale. 

� Propriétés caractéristiques du système porte en chirurgie : 

Les veines portales peuvent être ligaturées sans problème grâce aux communications 

Inter-segmentaires réalisées par les sinusoïdes hépatiques des lobules adjacents. Il y a peu de 

véritables anastomoses entre les branches veineuses. 

La réduction du débit sanguin portal augmente le flux sanguin hépatique mais l'inverse 

n’est pas vrai, l’atrophie hépatique (lobaire) suit l’occlusion de la veine porte, ainsi que la 

ligature d’une artère hépatique lobaire et la veine porte entraînent l'atrophie sans nécrose [09]. 

 

2.3 Anastomoses porto-systématiques : 

Chez l’adulte, la veine porte et ses affluents sont dénués de valves [10]; ces dernières 

peuvent être présentes chez le fœtus et le nouveau-né mais s’atrophient et disparaissent 

rapidement dans la grande majorité des cas. Le sens du flux veineux est donc déterminé par le 

gradient de pression dans le système porte. Ainsi une obstruction au niveau de la veine porte 

peut entrainer une augmentation du flux sanguin, habituellement accessoire, dans les 
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connexions existantes entre les veines constituant le système porte et la circulation 

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

caves spontanées, dans les 4 sites suivants (figure 4): 

• L’œsophage et l’estomac: le sang rejoint à ce niveau le système azygos puis la 

veine cave supérieure par l'intermédiaire de la veine gastrique gauche, les 

vaisseaux du cardia et de l'œsophage, expliquant ainsi le développement de 

varices œsophagiennes.  

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

veine mésentérique inférieure (VMI) et les veines rectales sont à l'origine des 

varices rectales.  

• Les anastomoses porto-ombilicales: La veine ombilicale peut être 

reperméabilisée en cas d'hypertension portale (HTP). La dérivation vers le 

système cave se fait soit en surface par l'intermédiaire des veines épigastriques 

superficielles entraînant une circulation veineuse collatérale (CVC), soit en 

profondeur par la veine fémorale et les veines thoraciques  internes.  

• Les anastomoses spléno-rénales : 
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Figure 2 : différents voies de dérivation porto-systémiques en cas d’hypertension 

globale[11] 
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III.  HISTOIRE NATURELLE : 

L’histoire naturelle de la Thrombose Veineuse Portale est mal connue. Le pronostic à 

long terme dépend beaucoup des complications de l’HTP et du cavernome, de l’étiologie et du 

terrain sous-jacent [12]. 

L’expression initiale de la thrombose dépend d’abord de sa localisation et de son 

extension. Elle est complètement silencieuse si la thrombose est limitée à la veine porte et 

bruyante en cas d’ischémie mésentérique, ce silence clinique malgré le fait que le flux portal 

représente 2/3 du flux sanguin hépatique est expliqué essentiellement par deux grands 

mécanismes compensatoires [13]: 

• La vasodilatation immédiate de l’artère hépatique suite à la diminution du 

flux portal « arterial buffer response» ou « réponse artérielle protectrice», 

réflexe également observé lors du clampage de la veine porte en chirurgie. 

Cet afflux sanguin permet dans un premier temps de maintenir les fonctions 

hépatiques.  

• Le développement rapide en quelques jours de veines collatérales 

initialement millimétriques à flux hépatopète, court-circuitant la portion 

thrombosée de la veine porte.  

Ces veines collatérales se développent dans les parois ou en périphérie des structures 

adjacentes à la partie obstruée du système porte au dépend de la voie biliaire principale 

(VBP), la vésicule biliaire, le pancréas, l’antre gastrique et le duodénum. Ceci explique la 

fréquence des diagnostics différentiels comme les tumeurs des voies biliaires (VB) ou du 

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

Si l’obstacle portal persiste, ces veines collatérales deviennent ensuite de plus en plus 

volumineuses et forment alors en 3 à 5 semaines une structure pseudo-tumorale appelée 

cavernome portal dont la localisation indiquerait alors indirectement le siège initial de la 

thrombose [14,15].    

Une fois ces mécanismes de compensation sont dépassés, la pression portale dépassait 

10 mm Hg [10, 13] favorisant ainsi la formation et le développement des anastomoses porto-

caves spontanées.  
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L’histoire naturelle d’une première thrombose portale comporte toujours un risque 

d’extension soit au même niveau portal ou dans un autre territoire veineux profond (MI, 

embolie pulmonaire, thrombose cérébrale) [16].   

La Classification anatomique de l’atteinte thrombotique de la veine porte est la 

suivante [17] :  

� Stade 1 : thrombose limitée ou confinée au tronc de la veine porte (et/ou de ses 

branches intrahépatiques) au-delà du tronc splénomésaraïque.  

� Stade 2 : extension du thrombus à la veine mésentérique supérieure (VMS), 

mais avec des vaisseaux mésentériques perméables.  

� Stade 3 : thrombose diffuse à tout le système veineux splanchnique, mais avec 

de grosses veines collatérales.  

� Stade 4 : thrombose extensive de tout le système veineux splanchnique, mais 

avec de fines veines collatérales. 

Deux entités de thrombose portale selon le profil évolutif, généralement une durée des 

symptômes supérieure à un mois est classiquement admise comme une limite permettant de 

séparer les deux situations, mais en pratique la distinction entre ces deux entités n’est pas 

toujours aisée à définir car il n’y a pas de limite de temps précise pour les distinguer. :  

• Les TVP aigües, en lien avec la constitution d’une thrombose récente entrainant une 

souffrance intestinale ou hépatique. Ces symptômes peuvent être brutaux ou 

progressifs : 

� L’ischémie mésentérique: résulte de l’extension du thrombus aux arcades 

veineuses mésentériques. Le taux de mortalité est élevé de l’ordre de 50% 

[18]. L’obstruction thrombotique veineuse mésentérique entraine beaucoup 

plus de lésions tissulaires qu’une occlusion isolée de l’artère mésentérique ou 

artério-veineuse. La résection intestinale étendue et la constitution de sténoses 

multiples du grêle court peuvent être des séquelles tardives de l’ischémie 

veineuse mésentérique. 

� Hépatite ischémique: la veine porte assure 75% du flux sanguin hépatique 

total et 40% de l’apport d’oxygène au foie. La TVP aiguë diminue la capacité 

du foie à résister à l’ischémie du fait de son double apport sanguin. En cas de 
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TVP aiguë complète, n’importe quel épisode hypotensif peut précipiter ou 

aggraver l’hépatite ischémique. 

• Les TVP chroniques, dont les principaux éléments exprimés sont les complications 

du cavernome et de l’HTP, surtout : 

� l’hémorragie variqueuse : En réponse au développement du cavernome portal 

et à la vasodilatation artérielle hépatique, le flux sanguin hépatique total est 

réduit de façon minime dans des conditions stables. Cependant, la pression 

portale est augmentée.  

L’augmentation de la pression portale est l’un des mécanismes compensateurs 

permettant le maintien de la perfusion portale par les veines collatérales. En d’autres termes, 

la perfusion portale est maintenue au dépens de l’HTP et, éventuellement, au prix de 

saignement des varices œsophagiennes et/ou-gastriques ou de gastropathie [19,20].  

La taille des varices œsophagiennes était le principal facteur prédictif indépendant de 

l’hémorragie, alors que le principal facteur prédictif indépendant de récidive thrombotique est 

un état prothrombotique sous-jacent bien documenté.  

D’autres arguments, en dehors de toute complications, comme une imagerie antérieure 

pouvant faire la différence entre ces deux entités montrant une veine porte perméable, la mise 

en évidence d’un facteur local, l’aspect hyperdense du thrombus au scanner, le caractère aigu 

des douleurs abdominales et à fortiori la survenue d’un infarctus mésentérique, peuvent 

orienter vers une thrombose aigüe, alors que l’existence d’un cavernome et ou de signes 

d’HTP lors du diagnostic permet généralement de classer la thrombose comme chronique 

[22].   
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IV.  PHYSIOPATHOLOGIE : 

Le cavernome portal est responsable d’un bloc infra ou pré-hépatique qui va se 

manifester par : 

 

4.1 L’hypertension portale : 

L'hypertension portale (HTP) est définie soit par une augmentation de la pression 

portale au-delà de 15 mm Hg, soit par une élévation du gradient de pression porto-cave au-

delà de 5 mm Hg. La seconde définition est préférée car elle explique le développement de la 

circulation collatérale porto-systémique et le risque d'hémorragie digestive. Ce dernier 

apparaît lorsque le gradient dépasse 12 mmHg. 

Le gradient de pression portale est le résultat de l’interaction entre le flux sanguin portal 

et les résistances vasculaires qui s’opposent à ce flux, cette relation est définie par la loi 

d’Ohm dans l’équation suivante : ∆P = Q x R 

- ∆P = gradient de pression portale, 

- Q = débit sanguin portal, 

- R = résistances vasculaires au flux sanguin 

Donc l’http résulte soit d’une augmentation du débit et/ou des résistances. 

a. Augmentation des résistances au flux portal : résulte soit d’une désorganisationde 

l’architecture hépatique soit d’une contraction de différentes cellules bordant les 

sinusoïdes en réponse à divers substances vasoactives (ex. les endothélines, l'oxyde 

nitrique) c’est le cas de la cirrhose, cette composante hémodynamique représente 40% 

de l’augmentation des résistances vasculaires 

b. Augmentation du flux veineux portal :observée dans les stades avancés d’HTP, liée à 

une vasodilatation marquée du territoire splanchnique sous l’effet de facteurs 

neurogènes, humoraux et médiateurs locaux, donc cette vasodilatation splanchnique 

contribue à l’augmentation du flux sanguin portal et à l’augmentation de la pression 

portale 
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Les principaux signes et complications de l'hypertension portale : ce sont les 

hémorragies digestives par rupture de varices oesophago-gastriques ou par gastropathie 

congestive, la circulation collatérale sous-cutanée abdominale et la splénomégalie.  

 

4.2 Les anastomoses porto-caves spontanées 

  4.2.1. La circulation collatérale de type supérieure : 

Varices œsophagiennes et gastriques résultent de l’anastomose entre la veine coronaire 

stomachique et la veine azygos. 

  4.2.2. La circulation collatérale de type antérieur : 

Par reperméabilisation de la veine ombilicale qui naît de la branche portale gauche et 

donne naissance à une circulation veineuse collatérale sous-cutanée abdominale. 

Le syndrome de Cruveilhier Baumgarten est défini par la dilatation bleuâtre de l’ombilic 

due à une reperméabilisation de la veine ombilicale avec, à l’examen clinique, un ombilic 

gonflé avec l’aspect « en tête de méduse »,  frémissement à la palpation et un souffle à 

l’auscultation. 

  4.2.3. La circulation collatérale de type inférieure : 

Représentée par les anastomoses hémorroïdaires responsables de varices anales pouvant 

provoquer des rectorragies. 

  4.2.4. La circulation collatérale de type postérieur : 

 

4.3 Le retentissement sur le foie 

Classiquement, dans les cas de l’obstruction veineuse porte extra hépatique, le foie est 

normal et le modèle architectural est préservé. L’examen histopathologique peut révéler la 

condensation concentrique de fibres de réticuline autour des espaces portes, étendant parfois 

dans le parenchyme. Habituellement la biopsie du foie n’est pas nécessaire dans ces cas, à 

moins que les fonctions du foie soient perturbées[23]. 

On note également la notion de souffrance progressive du parenchyme hépatique due au 

fait qu’une partie de sa vascularisation portale emprunte les voies hépatofuges : c’est le 

syndrome porto-prive qui aboutit à la constitution d’une fibrose portale qui évolue 

progressivement et influence ainsi le pronostic à long terme. Ces désordres architecturaux 
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etces lésions histologiques existent de la même fréquence dans les obstructions portes 

apparemment primitives que les obstructions portes iatrogènes. 

 

V. PRESENTATION CLINIQUE :  

5.1 Les hémorragies digestives : 

Chez les enfants avec hypertension portale quel que soit son étiologie, une hémorragie 

digestive haute est presque universellement causée par une hémorragie variqueuse, la 

gastropathie hypertensive peut causer des saignements moins aigus. 

 L’hémorragie variqueuse peut prendre la forme d'hématémèse, rectorragie, méléna, ou 

une anémie chronique. Le saignement provient, le plus souvent, du bas œsophage et du cardia. 

Les varices à paroi mince remplis de sang, sous une pression veineuse élevée, sont érodées 

par l'acide gastrique ou par médicaments tels que l'acide acétylsalicylique ou les anti-

inflammatoires non stéroïdiens (AINS) causant ainsi des hémorragies hautes et basses. 

 Le saignement peut être soudain et dramatique et n’est pas accompagnée généralement  

de douleurs abdominales. Un enfant qui se portait bien antérieurement peut vomir de grandes 

quantités de sang. Même si cela peut être extrêmement effrayant à la fois pour l'enfant et pour 

ses parents, le saignement s’arrête habituellement de façon spontanée. 

 Bien que la plupart des patients avec une hypertension portale aient des varices, toutes 

les varices ne saignent pas. Prédire quel patient est susceptible de saigner de varices est 

important pour déterminer les options de traitement, en particulier pour ceux qui peuvent 

être candidats pour un traitement prophylactique. 

 Chez les enfants atteints d'hypertension portale suite à une thrombose extra hépatique 

de la veine porte, la mortalité par hémorragie digestive est beaucoup moins que chez ceux qui 

présentent une maladie du foie, l’hémorragie est généralement bien toléré et s’arrête 

spontanément [37]. 

5.2 La splénomégalie 

Elle est secondaire à la congestion et à l’hyperplasie du tissu réticulo-endothélial. 

Souvent asymptomatique, elle peut être responsable d’hypersplénisme qui se caractérise par 
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une pancytopénie. L’hypersplénisme serait lié à des phénomènes de stase, de séquestration et 

de phagocytose [25]. 

 

5.3 L’ascite 

L’ascite ne se développe que lorsque deux conditions sont réunies : une hypertension 

portale et une rétention hydro-sodée. L’hypertension portale est une condition nécessaire, 

mais généralement non suffisante pour le développement d’une ascite. La rétention hydro-

sodée, lorsqu’elle est isolée, entraîne une anasarque et non pas une ascite simple. C’est 

l’hypertension portale qui localise au territoire péritonéal la rétention hydro-sodée. 

Chez les sujets atteints de bloc infra-hépatique, l’ascite n’est pas fréquente et reste 

habituellement modérée. 

 

5.4 Les troubles de l’hémostase 

La thrombose veineuse portale chronique peut être associée à une diminution du temps 

de prothrombine ainsi qu’à des anomalies des fonctions plaquettaires [15]. Ces anomalies 

pourraient être en lien avec une surconsommation par un mécanisme de coagulation 

intravasculaire disséminée CIVD au sein des capillaires formant le cavernome. Il y aurait 

également des effets sur la synthèse hépatique, à la fois des facteurs de la coagulation, mais 

aussi des inhibiteurs de la coagulation. 

 

5.5 Le syndrome hépato-pulmonaire : 

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

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

intra pulmonaires. Il est une des complications de la cirrhose hépatique, les données sur sa 

fréquence variant entre 5 et 29%. La reconnaissance du tableau est importante car ce 

syndrome constitue une indication à la greffe hépatique.  

Certaines rares observations de ce syndrome ont été décrites chez des patients atteints 

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

L'histoire naturelle de la thrombose veineuse portale englobe la formation de 

nombreux collatéraux au hile et autour des voies biliaires, ce qui peut provoquer une 

compression sur les voies biliaires (hypothèse mécanique). Avec la progression de la maladie, 

il peut y avoir une sténose et la formation de calculs dans le canal cholédoque et dans ses 

branches, ainsi que dans les conduits biliaires intra-hépatiques, ce qui provoque la cirrhose 

biliaire secondaire.  

La biliopathie portale apparaît à l'âge adulte; l’ictère et les douleurs sont rares, sauf en 

cas d’angiocholite. Son parcours est silencieux et progressif et est détectée en raison de sa 

complication la plus fréquente qui est la cirrhose biliaire [26,27], cette dernière est 

diagnostiquée biologiquement par l’élévation de la phosphatase alcaline à des niveaux qui 

sont deux à cinq fois supérieure à la valeur de référence maximale et radiologiquement par la 

cholangiopancréatographie rétrograde endoscopique (CPRE) par la détection des anomalies 

dans les canaux biliaires intra-hépatiques et / ou extra-hépatiques localisées (dilatations ou 

rétrécissements) et dans la vésicule biliaire (troubles de paroi, lithiase)[28] ;il est possible de 

classer biliopathie portale en trois types, dont type I est le plus doux. 

• Type I:  Implication des voies biliaires extra-hépatiques.  

• Type II:  Implication des voies biliaires intra-hépatiques seulement.  

• Type III a :  Implication des voies biliaires extra-hépatique et des voies 

biliaires intra-hépatiques unilatérales(gauche ou droite). 

• Type IIIb :  Implication des voies biliaires extra-hépatiques et des voies 

biliaires intrahépatiques bilatérales. 

Le cavernome portal reste une cause exceptionnelle de compression de la voie biliaire 

principale, dont moins de 100 cas sont colligés dans la littérature mondiale. Certaines 

observations anciennes sont peu documentées car le diagnostic se fait exclusivement lors de 

l’intervention chirurgicale. 
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5.7 Le retard staturo-pondéral : 

En général, les enfants qui souffrent d’une thrombose veineuse portale chronique sont 

plus prédisposés à montrer un retard de croissance, le facteur qui prédispose à cette 

manifestation est encore inconnue. Plusieurs facteurs ont été décrits et montrent avoir une 

influence remarquable sur la croissance normale des enfants et qui sont: 

• L'anémie chronique (secondaire aux pertes causées par des saignements et / 

ou hypersplénisme),  

• Congestion veineuse intestinale avec malabsorption secondaire et distension 

abdominale peuvent influencer le taux de croissance. 

Le faible apport de sang vers le foie dû à la formation de collatérales systémiques chez 

les enfants suivis pour une thrombose veineuse chronique est responsable de la privation en 

hormone hépatotrophique [24]. 
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VI.  ETIOPATHOGENIE :  

L’hypertension portale est presque toujours due à un obstacle situé sur la circulation 

porto hépatique. Cet obstacle peut siéger : 

• En dessous du foie sur la veine porte : bloc pré ou infra hépatique,  

• Dans le foie : bloc intra-hépatique, 

• Au-delà du foie : bloc sus ou supra hépatique.  

Suivant la position du bloc par rapport à la sinusoïde, on parlera de bloc pré 

sinusoïdal, de bloc sinusoïdal ou de bloc post sinusoïdal. Chez l’enfant, la cause d’HTP la 

plus fréquente est l’HTP pré hépatique [31].  

Le cavernome est souvent la conséquence d’une occlusion thrombotique et chronique, 

du système porte extra-hépatique, datant d’au moins de trois semaines, durée nécessaire à la 

constitution de ce cavernome[32,33]. 

Cette thrombose porte peut être la conséquence d’une ou plusieurs affections 

thrombogènes qui doivent être recherchées de façon systématique. Il n’est pas rare d’observer 

la coexistence de plusieurs pathologies favorisant la thrombose [34], d’où la nécessité du 

bilan étiologique qui doit être systématiquement réalisé, même en présence d’une cause 

évidente. 

 

6.1 Causes locales 

6.1.1 Les thromboses portes néonatales / Omphalites : 

Une phlébite septique d’origine ombilicale (infection du cordon ombilical) ou 

secondaire à un cathétérisme de la veine ombilicale sont les causes les plus fréquentes de la 

thrombose veineuse portale(TVP) chez le nouveau-né d’après la littérature. 

Les dommages à la paroi veineuse, mécaniques ou chimiques, semblent tenir une place 

importante dans le développement de la TVP chez le nouveau-né, faisant de la pose d’un 

cathéter ombilical un facteur de risque majeur [35]. Les études évaluant la prévalence de TVP 

dans ce cadre montrent d’importantes variations de1,3 à 43 % (selon la nature prospective ou 

rétrospective de l’étude).  



 

19 

 

La durée du maintien du cathéter ombilical (au-delà de trois jours), la localisation 

appropriée (atrium droit ou portion supra hépatique de la VCI) ou non (Veines hépatiques, 

veine porte, veine ombilicale), un éventuel traumatisme du cathéter, le type de solutions 

perfusées semblent être en lien important avec le développement de la thrombose. 

En plus des autres FDR chez le nouveau-né (infection du cordon ombilical, sepsis, 

anomalie congénitale) [10]. Les conditions sous-jacentes des nouveau-nés en particulier les 

maladies menaçant leur pronostic vital (décompensation cardiaque, déshydratation, asphyxie, 

prématurité, hypertension pulmonaire) semblent également jouer un rôle prépondérant.  

 

6.1.2 Thrombophlébite Septique de la Veine Porte ou pyléphlébite: 

Les pyléphlébites ont été rapportées dès 1846 par Walter, qui décrivait une thrombose 

purulente de la veine porte associée à des abcès hépatiques comme complication d’une 

appendicite aigüe [36].  

Les pyléphlébites sont des thrombophlébites septiques de la veine porte, d’une de ses 

branches intra-hépatiques ou d’un de ses affluents. Elles sont rares, mais bien connues de la 

littérature, et potentiellement graves. 

Les pyléphlébites septiques sont la cause de près de 50% des cas de thrombose de la 

veine porte extra-hépatique de l'enfant et de 10 à 25 % des cas de l'adulte [37]. Chez l'enfant 

la pyléphlébite septique est habituellement consécutive à une infection ombilicale néonatale 

ou à une canulation septique de la veine ombilicale [37]. 

Les germes les plus fréquemment retrouvés aux hémocultures sont les bacilles Gram 

négatifs en particulier E. Coli, les streptocoques, mais des bactéries anaérobies sont également 

associées aux pyléphlébites, en particulier Bacteroides Fragilis. 

Les septicémies à B. Fragilis sont très fréquemment associées à une pyléphlébite, ce 

qui justifie la recherche systématique de cette complication dans ce cas [38,39], mais aussi 

Fusobacterium Necrophorum ; ces dernières semblent représenter un risque important de 

thrombose [40].  

La thrombose veineuse portale est une affection rare et son association avec une 

infection aiguë à cytomégalovirus (CMV) est connue mais rarement rapportée dans la 

littérature. La revue de la littérature a retrouvé 18 cas de thrombose du réseau veineux 



 

20 

 

splanchnique compliquant une infection aiguë à CMV, tous présentaient une hépatite aiguë. 

L’évolution était le plus souvent favorable sous traitement anticoagulant par AVK pour une 

durée comprise entre 3 et 7 mois [41]. 

 

6.1.3 Les compressions intra ou extrinsèques de la veine porte : 

Il s'agit d'une cause très rare d'obstruction des veines hépatiques (en Occident). 

L'obstruction est plus souvent secondaire à la compression par un processus infectieux avec « 

effet de masse » que par une tumeur maligne ou bénigne. En cas d'abcès amibien ou à 

pyogène, l'inflammation systémique ou locale peut contribuer à la formation d'une thrombose 

des veines hépatiques.  

En cas de kyste hydatique dû à Echinococcus granulosus, il existe une compression 

par des kystes parasitaires, soit un kyste de grande taille, soit multiples. En cas 

d'échinococcose alvéolaire, l'invasion directe de la veine hépatique par Echinococcus 

multilocularis peut contribuer à l'obstruction des veines hépatiques.  

 

6.1.4 Les traumatismes abdominaux [44] : 

Que ce soit une contusion de l’abdomen, une plaie pénétrante ou la chirurgie 

abdominale, ces traumatismes se compliquent parfois d’une thrombose porte. Les 

interventions chirurgicales à risque sont la chirurgie biliaire et pancréatique, les dérivations 

porto-systémiques et la splénectomie. 

SPLENECTOMIE : La thrombose portale est une complication grave de la 

splénectomie, sa fréquence est souvent sous-estimée à cause de l’existence de cas infra 

cliniques. Elle se manifeste par deux complications majeures : la thrombose veineuse 

mésentérique à la phase aiguë, avec possibilité de survenue d’un infarctus entéromésentérique 

et l’hypertension portale par bloc infra hépatique. L’incidence de la thrombose dans ce cas 

est de 8% [42]. 

La surveillance Doppler postopératoire est justifiée. Le diagnostic précoce et le 

traitement peuvent réduire l’incidence des complications [42]. 
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6.2 Causes générales 

6.2.1 Troubles héréditaires prothrombotiques: 

6.2.1.1 Risque élevé de thrombose : 

Les déficits héréditaires en inhibiteurs de coagulation (Antithrombine, protéine C, 

protéine S) exposent tous à un risque accru de thrombose veineuse pouvant survenir 

spontanément ou dans des situations à risque souvent chez l’adulte jeune, volontiers 

récidivantes ; le déficit en antithrombine semble présenter un risque plus important de 

thrombose, dont les manifestations peuvent survenir dès la puberté. Cependant des 

localisations atypiques de thrombose sont possibles notamment celles intéressant le système 

Porte [43].  

Les antécédents de thromboses veineuses profondes à répétition ayant débuté dès le 

plus jeune âge peuvent évoquer ces diagnostics, ainsi que dans le cas du déficit en 

antithrombine une résistance observée au traitement par héparine. 

a. Déficit en antithrombine : 

Le gène codant pour l’antithrombine (AT) est localisé sur le bras long du chromosome 

1. Son site principal de synthèse est le foie [45].  

Le déficit héréditaire en AT est un facteur de risque de la maladie thromboembolique 

veineuse (MTEV) avec un risque relatif de 10 à 20. La prévalence du déficit symptomatique 

dans la population générale est comprise entre 1/5000 et 1/2000. La transmission du déficit 

est autosomique dominante. La majorité des patients symptomatiques sont hétérozygotes pour 

le déficit, les déficits homozygotes étant extrêmement rares, car le plus souvent létaux avant 

la naissance [45].  

Il existe plusieurs types de déficit. Il peut s’agir de déficits quantitatifs (type I), dans 

lesquels la concentration de la protéine est diminuée mais celle-ci fonctionne normalement. Il 

existe également des déficits qualitatifs (type II)  dans lesquels la concentration de la 

protéine est normale, il peut s’agir d’une fonction du site actif anormale(cas de déficit de type 

II RS : reactive site),ou de liaison à l’héparine est anormale(cas du déficit de type II HBS : 

heparin-binding site), ou bien d’une instabilité de la protéine avec une activité légèrement 

faible (cas des déficits de type II PE : pléiotropiques)[45]. 
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Les causes acquises de déficits en AT sont certaines maladies entrainant un défaut de 

synthèse (insuffisance hépatique), une élimination accrue (syndrome néphrotique), une 

consommation excessive (CIVD)… 

 

b. Déficit en protéine C : 

La prévalence du déficit en protéine C symptomatique dans la population générale est 

de l’ordre de 1/36000 à 1/16000, mais il est aussi présent asymptomatique pour 1/700 à 1/200. 

La transmission est autosomique dominante, l’homozygotie est rare [45]. 

Le risque relatif de thrombose est multiplié par 5 à 10. 

Il existe des déficits héréditaires: quantitatifs (type I) et des déficits qualitatifs (type 

II) :  

• Type I déficit quantitatif (90%) :  défaut de sécrétion de la protéine.  

• Type II déficit qualitatif (10%) : protéine sécrétée normalement, mais 

présente une anomalie fonctionnelle. 

Un déficit en vitamine K a également des répercussions sur la synthèse de protéine C. 

Les déficits acquis ont des causes proches des déficits en AT type :l’insuffisance 

hépatique, la CIVD, le traitement par AVK. 

 

c. Déficit en protéine S : 

Les déficits héréditaires en protéine S (PS) sont liés à des mutations ou des délétions 

d’un gène situé sur le chromosome 3, Dans les études familiales, les déficits francs en PS, à 

l’état hétérozygote entrainent fréquemment une maladie thromboembolique veineuse à l’âge 

adulte. Les déficits homozygotes se présentent sous forme d’un tableau dramatique en période 

néonatale. La transmission du déficit est autosomique dominante [45]. 

La prévalence du déficit en protéine S symptomatique dans la population générale est 

comprise entre 0.05 et 0.1%. 

Dans les familles atteintes, on a estimé un risque relatif de l’ordre de 10 mais ce risque 

est beaucoup plus faible dans les études épidémiologiques. Le risque de thrombose ne serait 

significativement augmenté que pour des taux très bas de protéine S libre (<40%).  
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Il existe plusieurs types de déficit : il peut s’agir de déficits quantitatifs , type I : dans 

lequel la protéine S libre et la protéine S totale sont tous deux diminuées ou type II : dans 

lequel seule la protéine S libre est basse. Dans les déficits qualitatifs , le taux de protéine S 

libre est normal mais son activité est diminuée. Il existe une importante hétérogénéité des 

déficits [45]. 

Les causes acquises de déficits en protéine S sont l’insuffisance hépatique, 

l’hypovitaminose K et la CIVD. 

 

d. Afibrinogénémie : 

L’afibrinogénémie congénitale est une affection très rare, transmise sur le mode 

autosomique récessif. Les hémorragies provoquées par des traumatismes minimes dominent la 

symptomatologie mais des épisodes thromboemboliques peuvent se voir, en rapport avec des 

dysfonctions plaquettaires. 

 

6.2.1.2 Risque faible de thrombose : 

Plusieurs études ont tenté d’incriminer certaines troubles thrombotiques héréditaires 

comme facteurs prédisposants aux thromboses du système porte, notamment les thromboses 

qui restaient idiopathiques, mais les résultats sont plutôt contradictoires même s’il est admis 

qu’ils puissent avoir un rôle dans la formation des thromboses. 

 

a- Mutation du facteur V leiden : 

Ce type de thrombophilie a été décrit pour la première fois en 1994 à l’Université de 

Leiden aux Pays-Bas. 

La fréquence allélique de la mutation dans la population générale est très variable 

suivant les ethnies : sa fréquence diminue du nord au sud de l’Europe, 3 à 5 % dans la 

population caucasienne, beaucoup plus rare, voire inexistante, en Asie et en Afrique. 

Ce polymorphisme génétique est caractérisé par une mutation ponctuelle en position 

1691 (guanine substituée par adénine) du gène codant pour le facteur V, qui se transmet sur le 

mode autosomique dominant ; cette mutation entraine une substitution dans la protéine du 

facteur V en position 506 d’une arginine par une glutamine. Or cet acide aminé fait partie 
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d’un des sites de clivage du facteur V sur lequel vient agir la protéine C activée (inhibiteur 

physiologique de la coagulation) pour le rendre inactif [46].  

Lorsque la mutation est présente la protéine C activée ne peut plus y réaliser le clivage 

du facteur V, une résistance plasmatique à l’action de la protéine C activée est engendrée, qui 

peut être mise en évidence par des tests de coagulation. Le facteur V muté est alors moins 

sensible à la dégradation par la protéine C activée, ce qui entraine un gain de fonction du 

facteur V, qui serait responsable du risque accru de thrombose [45,47].  

Le polymorphisme Leiden est responsable de la quasi-totalité des résistances à la 

protéine C activée et ainsi retrouvée chez 20 à 60 % des patients thrombophiliques et c’est 

actuellement le facteur génétique le plus fréquent. 

Les porteurs hétérozygotes ont un risque légèrement accru d’accidents 

thromboemboliques avec un risque relatif compris entre 3 et 5 [45] ; ce risque est 

suffisamment restreint pour que de nombreux hétérozygotes ne présentent finalement jamais 

de thrombose sauf si certaines conditions viennent majorer ce risque [46] 

 

b. Mutation de la prothrombine G20210 : 

En 1996, Poort et al. [48] rapportent l'existence d'une mutation (G20210A) sur le gène 

de la prothrombine qui s'accompagne d'une augmentation de la quantité de prothrombine 

plasmatique (supérieure à 1,5 UI/ml). Cette mutation G20210A du facteur II est une anomalie 

moléculaire de la prothrombine qui met en jeu le remplacement d’une guanine (G) par une 

adénine (A) au niveau du nucléotide 20210 .Celle-ci entraine à la fois une augmentation de la 

quantité et l’activité du facteur II et donc le risque de thrombose par surproduction de fibrine. 

Sa fréquence allélique dans la population normale est d'environ 1%. 

On lui attribue un risque relatif pour les thromboses veineuses chez les hétérozygotes de 

2 à 3. Sa transmission est autosomique dominante [42], cette mutation est souvent associée à 

d’autres thrombophilies héréditaires comme le facteur V de Leiden, l’Hyperhomocystéinémie, 

un déficit en antithrombine ou en protéine C et S. 

A l’état homozygote, la mutation est la cause de maladies thromboemboliques plus 

sévères. 
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c. Hyperhomocystéinémie : 

L’Hyperhomocystéinémie peut être congénitale, liée à un déficit homozygote en une 

enzyme du métabolisme de la méthionine (soit la cystathionine b synthétase ou le méthylène 

tétra-hydro-folate réductase (MTHFR)). Dans ces formes majeures, très rares, les 

complications thrombotiques s'associent à un retard mental, à des anomalies 

morphologiques...  

Dans les formes modérées ou mineures, l'Hyperhomocystéinémie peut être génétique ou 

acquise : génétique par déficit hétérozygote en cystathionine b synthétases et/ou MTHFR, et 

acquise par déficit en cofacteur indispensable au métabolisme de la méthionine (vitamine 

B12, acide folique, phosphate de pyridoxal). Une nouvelle mutation du gène de la MTHFR, le 

polymorphisme alanine 223 valine (C677T), découvert en 1995 [53], mutant thermolabile, a 

été retrouvée avec une fréquence accrue chez des patients présentant des pathologies 

vasculaires.  

La prévalence de la mutation de la cystathionine b synthétase et de la MTHFR, à l'état 

hétérozygote, dans la population asymptomatique est de l'ordre de 1 %.  

 

6-2-2Troubles acquis : 

a- Syndromes myéloprolifératifs : 

Les syndromes myéloprolifératifs (SMP) constituent une des causes principales des 

thromboses porto-mésentériques. Ils sont retrouvés chez environ un tiers des patients [50,51]. 

Il s’agit souvent d’adultes assez jeunes, chez les patients avec TVP, le diagnostic de SMP 

n’est pas toujours évident car les critères diagnostiques conventionnels ne sont souvent pas 

remplis il s’agit donc « des formes latentes de SMP ». Ces formes latentes peuvent être 

expliquées par une carence martiale, fréquente et mal expliquée, limitant l’augmentation de 

l’hématocrite et par l’hypertension portale responsable de l’hypersplénisme avec dilution des 

éléments figurés du sang dans un volume plasmatique augmenté, et/ou par des saignements 

discrets ou évidents (hémorragie variqueuse ou gastropathie hypertensive) [52]. 

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

évolution vers une myélofibrose avec métaplasie myéloïde, ou une leucémie aigüe ; la 

thrombose en constitue la complication la plus fréquente et également un important facteur 
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pronostique [53]. Les causes admises de ce risque thrombotique sont principalement la 

thrombocytose et l’augmentation de la viscosité sanguine, mais ces facteurs sont absents en 

cas de forme latente. 

Récemment une grande avancée a été la découverte d’une mutation ponctuelle (1849G-

> 1849T entrainant substitution de Valine en position 617 par Phénylalanine : V617F) de la 

tyrosine kinase Janus kinase 2 (JAK2), très fortement associée à l’existence de SMP déclarés 

ou latents, et facilement identifiable, par recherche sur l’ADN des leucocytes du sang veineux 

périphérique. Cette mutation JAK2 V617F entrainerait une hématopoïèse exagérée liée à une 

hypersensibilité à l’érythropoïétine et une indépendance par rapport aux facteurs de 

croissance. 

Ainsi cette mutation est un évènement acquis dans l’évolution du SMP, rapporté dans la 

littérature dans 90-95% des cas de Polyglobulies de Vaquez, et approximativement 50-60% 

des cas de thrombocytémie essentielle et myélofibrose idiopathique [54]. Elle apparait de plus 

comme hautement spécifique d’un SMP 

La prévalence de cette mutation parmi les patients atteints de TVP a été évaluée dans 

plusieurs études [53-56] et montre une variabilité importante (de 17,1% à 41.3%). La validité 

de ce critère diagnostique dans le cadre des TVP a été également évaluée, en le confrontant 

notamment à la BOM. 

La thrombose porte est connue au cours des syndromes myéloprolifératifs et 

notamment la maladie de Vaquez[57]. 

 

b- Syndrome des anticorps antiphospholipides : 

C’est un état de thrombophilie acquise, à la suite de l’action d’anticorps auto-immuns 

dirigés contre des protéines qui circulent dans le plasma sanguin et qui se lient aux 

phospholipides de la membrane cellulaire des plaquettes ou des vaisseaux sanguins, 

provoquant la formation de caillots perturbant la circulation sanguine et responsables des 

symptômes du syndrome des anticorps antiphospholipides. 

Plusieurs cas anecdotiques [58] de TVP associées à un syndrome des anticorps 

antiphospholipides ont été publiés, mais aucune étude systématique de cette cause n’a été 

réalisée. 
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c- L’Hémoglobinurie Paroxystique Nocturne ou HPN : [52] 

C’est la seule anémie hémolytique corpusculaire qui soit acquise. Elle est liée à 

l’expansion clonale d’une ou de plusieurs cellules souches hématopoïétiques porteuses d’une 

mutation somatique acquise du gène PIG-A, impliqué dans la synthèse de Phosphatidyl-

Inositol Glycane (PIG). Le PIG est nécessaire à l’ancrage membranaire de plusieurs protéines 

de membrane des cellules sanguines, en particulier le CD 59 ou Protectine et le CD 55 ou 

Decay Accelerating Factor (DAF) qui sont deux protéines de surface des hématies et des 

monocytes, qui inhibent la constitution du complexe d’attaque membranaire du complément. 

Le déficit en PIG provoque donc une perte d’ancrage membranaire de CD55 et CD59, causant 

un défaut de protection de la membrane des hématies contre la lyse par le complément. Ce 

dernier étant plus actif en milieu acide, donc en deuxième moitié de nuit (le pH sanguin est 

alors plus bas), provoquant ainsi l’hémolyse nocturne. Cette dernière est caractérisée par une 

hémolyse, une insuffisance médullaire et des complications thromboemboliques.  

La survenue de thromboses serait liée à deux mécanismes : le premier est le déficit en 

oxyde nitriqueplasmatique (se lie à l’Hémoglobine libre lors de l’hémolyse) provoquant 

l’activation de l’endothélium et des plaquettes, la génération de thrombine et la 

vasoconstriction. Le deuxième mécanisme est la formation de microparticules riches en 

phospholipides par le complément activé agissant sur les plaquettes. 

 

6.3 Les malformations congénitales : 

6.3.1 Agénésie de la veine porte : 

Agénésie congénitale des principales branches de la veine porte est l'anomalie 

congénitale la plus fréquemment rapportée et doit être différenciée de l'atrophie des lobes 

hépatiques [59-64] acquises. L’agénésie congénitale est pensée pour être secondaire à une 

insuffisance des deux veines portes droite et gauche au cours de leur développement [60] ou 

une thrombose pendant la croissance embryologique [64].  

Dans l’agénésie congénitale du lobe hépatique droit, la veine porte droite, canal 

hépatique droit, et la veine hépatique droite ne sont pas identifiés [59,60]. Une vésicule 

biliaire rétro-hépatique, interposition postérolatérale de l'angle colique droit, et la migration 
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supérieure du rein droit sont caractéristiques des deux agénésies congénitales et une atrophie 

sévère du lobe droit.  

L’agénésie du lobe hépatique gauche est identifiée par l'absence de parenchyme 

hépatique à la gauche de la fosse de la vésicule biliaire et une absence du ligament rond et de 

la veine porte gauche [61]. Les caractéristiques communes des deux agénésies et une atrophie 

du lobe gauche sont un emplacement supérieur de la vésicule biliaire juste en dessous du 

diaphragme, une configuration anormale en forme de U de l'estomac, et un bulbe duodénal 

anormalement élevé. 

 

6.3.2 Anévrysme de la veine porte : 

Les anévrismes de la veine porte (AVP) sont très rares. Depuis le cas princeps de 

Barzilai et Kleckner en 1956 [65] rapportant une découverte autoptique de rupture, 59 

observations ont été publiées dans la littérature européenne et anglo-saxonne. 

 Tous les âges peuvent être concernés, avec des observations rapportées chez le fœtus 

[66], le nouveau-né [67], l'enfant de cinq ans [68] et le vieillard [69]. Dans les observations de 

la littérature l'âge médian est de 53 ans, les extrêmes allant du nouveau-né à 87 ans [67,69]. 

Les femmes sont plus touchées que les hommes : ainsi sur les 56 cas où le sexe a été précisé, 

il y avait 34 femmes et 22 hommes, soit une sex-ratio femme/homme de 1,5. 

 La découverte de l'anévrisme est souvent fortuite, à l'occasion de douleurs 

abdominales, d'hémorragies digestives liées à une HTP, ou d'un ictère. La rupture inaugurale 

est exceptionnelle et mortelle [65, 69, 70]. 

 La localisation extra-hépatique est plus fréquente (60 %) que la localisation intra-

hépatique au niveau des branches de la veine porte (40 %) [59 ,64 ,66 ,68 ,73]. 

L'Etiopathogénie des AVP n'est pas élucidée. Une cause congénitale a été incriminée [70, 71], 

les observations chez le fœtus et le nouveau-né venant à l'appui de cette hypothèse. Une 

origine malformative pourrait être invoquée à propos d'un cas survenu sur une dolicho-veine 

[66]. Des facteurs prédisposant comme l'hypertension portale (HTP), une maladie hépatique 

chronique ou une cirrhose [59, 71, 72] sont trouvés dans plus de la moitié des cas d'AVP 

extra-hépatique et dans presque les deux tiers des cas d'AVP intra-hépatique. 
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6.3.3 Malposition de la veine porte : 

Malposition de la veine porte :< 70 cas décrits, qui peut se révéler par une obstruction 

de la veine porte en position pré duodénale. Possibilité d’association à : situs inversus, 

malrotation du grêle ou atrésie duodénale. 

 

6.3.4 Duplication de la veine porte : 

La duplication de la veine porte est une anomalie rare révélée par l'imagerie sous forme 

de deux veines portes séparées à l’entrée du hile hépatique [74,75]. Les complications de cette 

anomalie comprennent hémorragie variqueuse, l'hypertension portale et l'obstruction du 

duodénum. 

 

6.4 Autres causes associées aux hépatopathies: 

6.4.1 Le carcinome hépatocellulaire (CHC) : 

C’est la cause la plus fréquente de thrombose porte au cours des cirrhoses. En cas de 

CHC, la thrombose est cruorique dans 28% des cas. La distinction entre thrombose cruorique 

et néoplasique est importante car une thrombose néoplasique aggrave le pronostic et constitue 

une contre-indication à la transplantation hépatique ou aux techniques d’ablation percutanées. 

 

6.4.2 La cirrhose : 

La thrombose de la veine porte est souvent diagnostiquée chez un malade atteint de 

cirrhose. La prévalence de la thrombose veineuse porte augmente avec la sévérité de la 

maladie hépatique, allant de moins de 1 % en cas de cirrhose non compliquée [76] à plus de 

10 % chez les candidats à la transplantation hépatique. Chez les malades atteints de cirrhose, 

l'obstruction de la veine porte est plus souvent en rapport avec l'envahissement par un 

carcinome hépatocellulaire qu'avec un phénomène thrombotique.                                 

 

6.4.3 L’hypertension portale idiopathique (ou sclérose hépato-portale) 

Elle s’accompagne d’une fibrose des espaces portes sans cirrhose et se 

compliquerait de thrombose dont la prévalence serait supérieure à 2 % [77]. Pour 

certains auteurs, il s’agirait de thromboses liées à un état thrombogène non reconnu. 
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VII.  EXPLORATION : [78] 

La mise en évidence du cavernome portal correspond à de multiples veines de petite 

taille dans le territoire de la veine obstruée c’est-à-dire typiquement dans le pédicule 

hépatique pour une obstruction de la veine porte. Ce cavernome est d’autant plus développé 

que l’obstruction est extra-hépatique. Il est visible en imagerie par échographie ou scanner, 

dès la fin de la première semaine, et se développe au cours du temps. 

Il existe des formes particulières de thrombose porte : 

- En cas de thrombose segmentaire, le cavernome est habituellement invisible, 

- Il peut exister des obstructions dans des territoires différents non adjacents. 

- La thrombose peut se développer sur un anévrisme de la veine porte. 

- On peut observer une thrombose isolée des veines splénique ou mésentérique. 

- En cas d’obstruction complète de la veine splénique ou de la veine mésentérique 

supérieure, il existe un risque accru d’infarctus splénique ou d’infarctus 

mésentérique. 

 

7.1 Diagnostic radiologique du cavernome porte : 

7.1.1 Le signe direct : 

L’obstruction de la veine porte peut être identifiée soit par diminution du calibre de la 

veine, soit, le plus souvent, non visible. Parfois, des calcifications permettent de repérer la 

veine porte ainsi que l’existence de calcifications dans une paroi veineuse est un bon 

argument pour une obstruction ancienne. L’obstruction peut s’étendre à la veine 

mésentérique supérieure et splénique en cas de thrombose extensive voire en intra-hépatique. 

Un cavernome vésiculaire est également décrit. 

Le cavernome est identifié par de multiples vaisseaux dans le pédicule hépatique. 

L’enregistrement Doppler met en évidence un flux de type portal dans ces vaisseaux qui sont 

particulièrement développés autour de la voie biliaire principale (Figure 3). 

 

 

 



 

31 

 

7.1.2Les signes indirects sont : 

a. Les signes parenchymateux : 

On trouve une anomalie de rehaussement à la phase artérielle avec une artérialisation 

périphérique car le cavernome se retentit surtout sur la partie centrale du foie (segment I et 

IV). Ces troubles de perfusion sont en général plus discrets lors de la phase aiguë de 

l’obstruction portale. 

b. Les signes biliaires 

En fait, les signes biliaires sont assez importants. On met en évidence des symptômes 

cliniques et des anomalies des tests de cholestase alors qu’en imagerie, on identifie une 

compression biliaire par le cavernome dans la quasi-totalité des cas. Il s’agit de sténoses 

biliaires multiples sans disparition de la lumière entraînant souvent une désaxassion des voies 

biliaires plus ou moins associée à une dilatation sus-jacente. Cette dilatation est en règle 

modérée.  

On identifie mieux ces signes en cholangio-IRM et lorsqu’on réalise une angio-IRM, il 

existe une superposition précise des anomalies vasculaires et des anomalies biliaires. Le 

cavernome peut prendre un aspect pseudo-tumoral où on n’identifie pas de structure 

vasculaire et donc peut se poser le problème d’un obstacle biliaire d’une autre origine comme 

un cholangio-carcinome. 

c. Une dysmorphie hépatique :  

À première vue simule une cirrhose car il existe une hypertrophie du segment I et une 

atrophie droite mais les contours hépatiques sont réguliers et on note une atrophie du lobe 

gauche sans atrophie du segment IV. Cette dysmorphie est liée à l’apport portal (avec ses 

facteurs de croissance) maintenu dans la partie centrale du foie, alors que la partie 

périphérique, notamment le foie droit et le lobe gauche, principalement artérialisés, subissent 

une atrophie. On qualifie donc ces remaniements de type « zonal ». 

 

d. Des signes d’hypertension portale : 

Représentés principalement par la splénomégalie et les voies de dérivations porto caves. 
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7.2 Moyens d’exploration radiologiques et indications : 

7.2.1 Echographie associée au doppler couleur : 

L’échographie est la technique d’imagerie de choix, avec une sensibilité et une 

spécificité de l’ordre de 90 à 100% [86]. De plus, elle est facilement accessible, non irradiante 

et d’un coût raisonnable. En mode B, le thrombus apparaît plus ou moins hyperéchogène. Il 

peut néanmoins être hypoéchogène, voire anéchogène dans les thromboses veineuses portes 

récentes. Associée au Doppler couleur, l’échographie démontre l’absence de flux dans la 

veine porte ou le moulage du thrombus par du sang circulant.  

Le cavernome porte constitue le principal signe indirect des thromboses portes [80]. Il 

s’agit d’une dérivation porto-porte de suppléance qui sert à maintenir une perfusion portale 

compensatrice [81]. Elle se met en place dès les premières heures de l’obstruction, et n’est 

visible en imagerie qu’après quelques jours d’obstruction. Elle est formée de multiples 

structures vasculaires serpigineuses, de taille variable et apparaît comme un écheveau de 

structures tubulaires anéchogènes dans le hile hépatique, se remplissant en Doppler couleur 

avec un flux veineux démodulé de type porte, dont le rôle est d’acheminer le sang 

splanchnique à partir des segments veineux d’amont perméables vers les segments en aval de 

l’obstruction. 

La taille et l’importance du cavernome porte sont variables et dépendent du degré de 

résistance en aval, des conditions anatomiques locales et de l’ancienneté de l’occlusion. Au 

cours des thromboses affectant le tronc porte et/ou la bifurcation portale, le cavernome se 

développe essentiellement au niveau du pédicule hépatique et de la région hilaire. Il s’étend 

secondairement en intra-hépatique, en péri et intra-céphalique pancréatique ainsi qu’au niveau 

de la paroi vésiculaire. Cette extension pariétale vésiculaire est liée au développement du 

cavernome porte à travers les veines des parois biliaires [82]. 



 

 

Figure 3 : thrombose porte chronique 
serpigineuses anéchogènes visibles dans le hile hépatique, il s’agit d’un cavernome
cavernome est formé d’un réseau de veines dilatées

Figure 4 :a: cavernome porte hilaire hépatique en mode B
hépatique ; d:cavernome porte pariétal vésiculaire en mode B

L’analyse Doppler doit également étudier le

modulation, le profil d’écoulement et la présence de dérivations porto

porto-caves d’hypertension portale
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 : a. vue sagittale oblique de l’hypochondre droit montrant de multiples structures 
serpigineuses anéchogènes visibles dans le hile hépatique, il s’agit d’un cavernome. b : Le doppler couleur précise que ce 

réseau de veines dilatées Th = tronc porte thrombosé; VCI = veine cave inférieure. 

: cavernome porte hilaire hépatique en mode B ; b:au doppler couleur ; c : cavernome porte pédiculaire 
te pariétal vésiculaire en mode B ;e : en mode doppler couleur [52] 

également étudier le flux, le sens de la circulation, l’aspect de la 

modulation, le profil d’écoulement et la présence de dérivations porto-portes de

caves d’hypertension portale. L’examen doit obligatoirement analyser le foie, le 

 

vue sagittale oblique de l’hypochondre droit montrant de multiples structures 
: Le doppler couleur précise que ce 

Th = tronc porte thrombosé; VCI = veine cave inférieure. [83] 

 

: cavernome porte pédiculaire 

flux, le sens de la circulation, l’aspect de la 

portes de suppléance ou 

analyser le foie, le 
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pancréas, la rate et la cavité péritonéale afin de rechercher un facteur de thrombose 

locorégional. 

En cas de flux lent, le Doppler couleur peut être faussement négatif, incapable de 

détecter le décalage de fréquence en dessous d’un certain seuil. Dans ces situations, la qualité 

de l’appareillage joue un rôle prépondérant. L’utilisation du contraste échographique permet 

alors de compenser ces limitations. 

L’artérialisation hépatique est souvent associée et se traduit par des vitesses systoliques 

élevées. 

7.2.2 TDM hélicoïdale multi détecteur : 

La tomodensitométrie avec injection du produit de contraste démontre aussi 

parfaitement la localisation et l’extension du thrombus porte [84]. Il ne donne pas 

d’information sur la direction du flux. Par contre, il a l’avantage de permettre une exploration 

globale de l’abdomen et de pouvoir identifier les causes locales de la thrombose portale, telles 

que les abcès abdominaux… et les éventuelles complications comme l’ischémie digestive.  

Pour la détection des thromboses du tronc porte, La TDM a une sensibilité de 86% et 

une spécificité de 100%. Sur la TDM avec injection du produit de contraste, le thrombus 

apparaît comme un défaut de remplissage dans la lumière de la veine porte. 

Avant injection, le thrombus récent apparait sous forme d’une image intraluminale 

hyperdense. Puis le thrombus devient iso- puis hypodense. Après injection IV de produit de 

contraste iodé, le thrombus prends, au temps portal, un aspect hypodense endo-luminal. Le 

scanner apprécie l’extension du thrombus portal à la veine splénique et/ou à la veine 

mésentérique supérieure. 

Après injection, le segment hépatique correspondant à la thrombose peut être hypodense 

par rapport au parenchyme hépatique, mais hyperdense à la phase artérielle, iso- ou 

hypodense à la phase portale. Il faut rechercher également un infarctus associé. 

Le cavernome portal est bien vu au scanner car meilleure résolution spatiale montrant la 

disparition de l’architecture normale du système veineux portal ainsi de multiples structures 

veineuses très dilatées donnant un aspect d’un réseau serpigineux du hile hépatique, ligament 
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hépato duodénal et paroi vésiculaire. Une dilatation de la veine cystique se traduit par des 

varices de la paroi vésiculaire. 

Le scanner a l’avantage d’être une méthode sensible dans le diagnostic d’extension de la 

thrombose au sein du système porte, explorant de façon remarquable le réseau veineux 

mésentérique [12]. 

Il est également pertinent dans le diagnostic étiologique, notamment pour les causes 

locales : il permet la mise en évidence d’un foyer infectieux, d’une masse tumorale, 

d’adénopathies, de nodules ou abcès hépatiques [12]. Il peut permettre en outre de différencier 

un thrombus bénin d’un thrombus malin, par la présence d’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 à la fois le thrombus, ses causes et ses 

complications. La sensibilité et la spécificité de l’IRM pour la détection d’une thrombose 

veineuse porte sont respectivement de 100% et 98%. En cas d’insuffisance rénale, des 

séquences angiographiques en écho de gradient (time-of-flight [TOF]) peuvent être obtenues 

sans injection de produit de contraste, avec une excellente valeur diagnostique. 

7.2.4 Angio-IRM : 

Par temps de vol (TOF) : seuls les spins mobiles du flux sanguin sont visibles, bonne 

adaptation aux flux turbulents et à l’effet de déphasage, mais non adapté aux vaisseaux 

tortueux et de flux lents. 

Par contraste de phase (PC) : les organes fixes sont en hypo signal alors que les spins 

mobiles, sont en hyper signal selon la vitesse du flux détecté.  
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Figure 5 : thrombose et cavernome porte portal (flèche) reconstruction frontale de 

l’angio-IRM [85] 

 

7.2.5 Endoscopie : 

L'endoscopie œsogastrique est considérée comme un examen indispensable dans 

l’hypertension portale chez l’enfant, elle vise à rechercher et traiter les varices œsogastriques. 

Inversement, nous soulignons son intérêt majeur en matière diagnostique de l'hémorragie 

digestive isolée de l'enfant où la découverte de varices pose à posteriori le diagnostic de 

l'hypertension portale. Pour détecter le saignement gastro-intestinal inférieur en raison de 

varices rectales ou coliques, une coloscopie peut s’avérer nécessaire. 

a. Intérêt diagnostique 

Le diagnostic endoscopique des lésions de l′hypertension portale digestive repose sur 

des critères précis. Les varices œsophagiennes (VO), apparaissent comme de longs cordons 

veineux de couleur généralement bleutée, situés juste au-dessus du cardia. Elles sont classées 

en trois stades: 

• le stade I lorsque les VO s′aplatissent à l′insufflation, 
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• le stade II pour les VO ne s′effaçant pas lors de l′insufflation et qui sont non 

jointives, 

• le stade III pour les VO jointives, obstruant la lumière œsophagienne [86–88].  

Bien qu′ils ne soient pas prédictifs du risque de rupture des varices, le nombre de VO, 

leur siège sur la circonférence œsophagienne, ainsi que leur hauteur mesurée en centimètre 

depuis la ligne en « Z » (jonction des muqueuses œsophagienne malpighienne blanchâtre et 

gastrique cylindrique rose) sont à décrire.  

La gastropathie vasculaire de l′HTP est secondaire au syndrome hyperkinétique avec 

hypervolémie et vasodilatation. Elle se présente en deux degrés: modéré devant un aspect en 

maille ou mosaïque, sévère devant un piqueté purpurique, des ectasies vasculaires antrales et 

des érosions [89–91]. 

Le diagnostic endoscopique des hémorragies digestives hautes repose sur l’affirmation 

de la rupture des VO, et peut révéler un saignement : 

� en «jet», 

� en « nappe » des varices,  

� un caillot plaquettaire blanc adhérant à une varice,  

� ou une érosion ecchymotique [92,93].  

Les 3 ou 4 derniers centimètres de l′œsophage sont le site électif du saignement par 

rupture de VO. En l′absence de tels aspects, certains signes endoscopiques ont fait la preuve 

de leur valeur prédictive positive de rupture:  

• VO très tendues, 

• Aspect congestif, ecchymotique ou télangiectasique de la muqueuse 

œsophagienne, 

• Varices gastriques [94].  
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La lésion hémorragique est identifiée avec certitude dans 70 à 80% des cas lorsque la 

fibroscopie est réalisée dans les délais courts soit moins de 24 heures en post hémorragique 

[95,96]. 

b. Intérêt thérapeutique: 

Chez l'enfant, la sclérothérapie des VO est efficace dans la prévention des récidives des 

hémorragies mais elle est associée à des complications significatives [103–106]. La ligature 

élastique des varices est de pratique récente chez l′enfant et tend à se substituer à la 

sclérothérapie [93, 101–103]. 

c. Intérêt évolutif et pronostic: 

L′endoscopie permet aussi de contrôler l′efficacité du traitement médical et chirurgical 

[96, 104]. Ainsi que l’évolution des signes d'hypertension portale qui sont soit : 

• inchangés 

• soit la fibroscopie montre un aplatissement des varices et/ou la disparition de la 

congestion de la muqueuse œsophagienne  

• soit la disparition complète des VO 

7.3 Explorations biologiques : [52] 

• L’hémogramme (NFS et Frottis sanguin),  à la recherche d’une thrombocytémie, d’une 

polyglobulie, d’une hyperleucocytose et/ou la présence de cellules jeunes au frottis 

sanguin.  

• Bilan global de l’hémostase (TP et TCA),  

• Dosage des facteurs vitamine K dépendants (II, VII, X), peuvent être normaux ou 

diminués.  

• Dosage du fibrinogène, peut être normal ou diminué. 

• Dosage des protéines inhibitrices de la coagulation : l’antithrombine (AT),  la protéine 

C, la protéine S, Peuvent être normales ou diminuées. 

• Recherche de la Résistance à la Protéine C Activée qui est réalisée par technique 

chronométrique.  
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• Dosage du FVIII, son taux peut être augmenté quand il est supérieur à 150%.  

• Dosage de l’homocystéine, son taux peut être normal ou augmenté.  

• La recherche de la mutation homozygote C677T (exon 4) de la méthylène-tétra-hydro-

folate réductase (MTHFR). 

• Recherche des anticorps anticardiolipines, anti-β2-glycoprotéine I et des anticoagulants 

lupiques.  

• Recherche de la mutation G1691A du gène codant pour le FV : Facteur V Leiden.  

• Recherche de la mutation G20210A du gène codant pour le gène de la prothrombine : 

Facteur II Leiden. 

• Biopsie Ostéomédullaire et recherche de la mutation V617F du gène de la tyrosine 

kinase JAK 2.  

• Sérologie de la maladie cœliaque : Les tests disponibles recherchent les anticorps anti-

réticuline de classe IgA, anti-gliadine, anti-endomysium et anti-transglutaminase, de 

classe IgA et IgG.  

• Recherche du clone d’HPN : Dépistage par le test d’Ham Dacie suivi par la 

confirmation par cytométrie en flux (CD55 et CD59).  

• Dosage des vitamines K et B12. 
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VIII.  EVOLUTION ET SUIVI :  

8.1 Comment évolue une thrombose portale ? 

En l’absence de traitement anticoagulant, il est très rare que la veine se débouche 

spontanément par dissolution du thrombus. De plus, la thrombose peut s’étendre et entraîner 

une souffrance intestinale. Cette souffrance, lorsqu’elle dure, peut entraîner un infarctus 

intestinal. Le seul traitement de cet infarctus est alors la résection chirurgicale de la partie 

souffrante. Cet état peut être responsable d’un décès dans 20 à 50 % des cas si elle n’est pas 

prise en charge rapidement.   

 Avec le traitement anticoagulant, il peut y avoir une « reperméabilisation » de la veine 

par dissolution du thrombus. Cette reperméabilisation peut être complète ou partielle. Même 

s’il n’y a pas de reperméabilisation, le traitement anticoagulant empêche le thrombus de 

s’étendre.  

Cependant, même avec un traitement anticoagulant, il est possible que la veine ne se 

débouche pas. C’est ce que l’on appelle une thrombose portale chronique. Dans ce cas une 

adaptation naturelle de l’organisme créera ce qu’on appelle le cavernome portal avec une 

fonction hépatique conservée dans un premier temps . 

Les enfants atteints de l'hypertension portale, quelle que soit la cause sous-jacente, 

peuvent avoir des épisodes récurrents d'hémorragie mortelle. Chez les patients présentant une 

obstruction de la veine porte avec une fonction hépatique normale, le saignement s’arrête 

généralement spontanément. Chez les patients atteints de maladie intra-hépatique, la 

combinaison de l'hypertension portale et la mauvaise capacité hépatique synthétique 

(coagulopathie) peut faire saigner beaucoup plus et le saignement est souvent difficile à 

contrôler. 

 

8.2 Suivi : 

Aucune étude ne donne un planning précis pour le suivi, qui reste à adapter à chaque 

patient, mais on peut considérer certaines dates comme des points-clefs pour faire le point sur 

la pathologie : à 1 mois, à 3 mois, à 6 mois, à 1 an, 2 ans puis tous les 2 ans par exemple.  
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La recherche des complications, en plus de l’imagerie, est basée essentiellement sur la 

pratique d’endoscopies digestives hautes pour mettre en évidence des signes d’hypertension 

portale. On peut considérer qu’un premier examen doit être réalisé dans les 3 premiers mois, 

puis régulièrement, selon la présence ou le développement d’un cavernome. 

 Il faut donc faire régulièrement une oesophago-gastroscopie  (tous les 1 à 3 ans) tant 

que les varices sont absentes ou de petite taille afin de mettre en œuvre un traitement dès que 

le risque d’hémorragie devient net. 

On utilise pour éviter les hémorragies soit des médicaments qui diminuent la pression 

portale, soit la destruction des varices elles-mêmes par les voies naturelles en utilisant divers 

procédés endoscopiques. Les médicaments utilisés sont appelés bêtabloquants adrénergiques 

adaptés à l’hypertension portale. 

Après une interruption brutale de ce traitement le risque d’hémorragie digestive est 

considérablement augmenté pendant quelques jours. Il faut donc éviter toute interruption 

brutale de ce traitement. 

Le traitement de la cause peut également comprendre un traitement anticoagulant. À 

l’heure actuelle, les recommandations sont de donner le traitement anticoagulant aux patients 

ayant les deux caractéristiques suivantes :  

• Un risque élevé de récidive de thrombose en raison d’une affection prothrombotique 

ou en raison de l’existence d’antécédents personnels ou familiaux de thrombose 

veineuse profonde ;  

• Un risque faible d’hémorragie digestive, soit parce qu’il n’y a jamais eu aucune 

hémorragie ou qu’il n’y a pas de varices œsophagiennes. 

On tend également à donner le traitement anticoagulant lorsqu’il y a un risque élevé de 

récidive de thrombose même s’il y a des varices œsophagiennes ou qu’il y a eu une 

hémorragie digestive, à condition que le traitement de l’hypertension portale soit mis en 

œuvre et suivi. 
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8.3 Pronostic : 

 Les études récentes ont rapportées un pronostic bon sous réserve d’une prise en charge 

appropriée. La récidive d’une thrombose est très rare sous traitement anticoagulant. Les 

principaux risques sont donc la récidive d’une hémorragie, une complication du traitement 

anticoagulant, ou une complication de la maladie en cause. 

  



 

43 

 

 

 

 

 

 

Deuxième partie : 
 

I- Matériels et méthodes 

II-  Résultats et analyse 

III-  Discussion 

 

 
  



 

44 

 

I. MATERIELS ET METHODES : 

1-1 Présentation de l’étude : 

Le présent travail est une étude rétrospective de 18cas de cavernome porte 

diagnostiqués au sein du service d’hépato-gastro-entérologie et nutrition pédiatrique PIII à 

l’Hôpital d’enfants de Rabat sur une période de 14 ans (2002 – 2016). 

 

1-2 Sources de données : 

L’étude a porté sur les cas de cavernome porte ayant été hospitalisés au service 

d’hépato-gastro-entérologie et nutrition pédiatrique PIII de l’hôpital des enfants de Rabat, 

suivis en consultation et convoqués au service pour évaluer leur évolution. 

10 dossiers n’ont pas été retenu parce qu’ils étaient inexploitables par manque des 

renseignements médicaux. 

Les données cliniques, paracliniques ainsi que le profil étiologique sont recueillies à 

partir des dossiers des patients. On a compléter les données évolutives par convocation des 

malades en consultation du service de pédiatrie PIII. 

 

1-3 Fiche d’exploitation : 

Une fiche d'exploitation est établie pour chaque patient permettant l'analyse des 

différents paramètres cliniques, paracliniques, étiologiques et évolutifs.  

  



 

 

Fiche d’exploitation : Identité des malades :

Age 

L’âge au moment du diagnostic

Le sexe 

La date du diagnostic 

Date d’hospitalisation 

Poids : 

Taille : 

ATCD : PERSONNELS

Déroulement de la grossesse 

Conditions d’accouchement 

Statut vaccinal 

Notion de cathétérisme ombilical

ATCD d’intervention chirurgicale

ATCD de traumatisme abdominal

ATCD de processus inflammatoires 

abdominaux 

Hospitalisations antérieure 

ATCD d’hémorragies digestives 

ATCD de transfusion 

                      

 

45 

Identité des malades : 

 

L’âge au moment du diagnostic  

 

 

 

 

 

: PERSONNELS 

Suivie :            non suivie :      

VB :           césarienne :     

complications : 

Vacciné :          mal vacciné :       

Notion de cathétérisme ombilical 
Oui :         non :     

rvention chirurgicale 
Oui :     détails : 

Non :    

ATCD de traumatisme abdominal 
Oui :         non :       

ATCD de processus inflammatoires 
Oui :        germes : 

Non :     

 

ATCD d’hémorragies digestives  
Oui :        Age du saignement :          

Ttt reçus : Médical :              

                 Endoscopique :  

Nombre d’épisodes de transfusions :  

Nombre de culots+ type : 

     non vacciné :   

 



 

 

 FAMILIAUX : 

Notion de consanguinité 

Anomalies prothrombotiques diagnostiquées 

chez la fratrie 

Motif d’hospitalisation

Hémorragies digestives Présentation d’hémorragie

facteurs Favorisants (AINS, épisode infectieux)

l’âge 

Dl abdominales 
Oui

Fièvre 
Oui :   

Ictère 
Oui :   

Distension abdominale 
Oui :   

Splénomégalie  
Oui :   

La clinique :  

Pâleur cutanéomuqueuse 

Constates hémodynamiques 

Liés à l'HTP extra-hépatique: 

Splénomégalie 

Retard staturo-pondéral 

Ascite 

Circulation veineuse collatérale                               

Biologie:  

NFS Hb :                   CCMH

GB :                   PNN
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Oui :        non :     

Degré : 

Anomalies prothrombotiques diagnostiquées 
Oui :         non :    

Type : 

Motif d’hospitalisation :   

Présentation d’hémorragie : 

facteurs Favorisants (AINS, épisode infectieux) : 

l’âge de survenu : 

Oui :        non :     

Oui :      non :     

Oui :      non :     

Oui :      non :     

Oui :      non :     

Oui :       non :     

état hémodynamique stable 

modérément stable  

état de choc 

hépatique:  

Oui :           non :     

Oui :          degré :         Non :      

Oui :         non :     

Circulation veineuse collatérale                               
Oui :         non :     

:                   CCMH :                 VGM : 

:                   PNN :                   lymph : 
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Plq : 

TP, TCA TP :                                              TCA : 

Bilan hépatique ASAT :                      ALAT :                     GGT :              

PAL : 

Traitement : 

Médical : 

 

Moyens du traitement : 

Nombre d’épisode de Transfusion sanguine : 

Nombre de culot globulaire-culots plaquettaire : 

Traitement anticoagulants reçus :  

Durée du traitement : 

Endoscopique : Type d’intervention : 

PROFIL ETIOLOGIQUE :  

1.  Endoscopie : 

FOGD Jéjunum, duodénum, bulbe: 

Estomac : 

Œsophage : 

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 à la protéine C activée  

Recherche d’une Hyperhomocystéinémie Taux sérique après recharge en méthionine 



 

 

Recherche d’un anticorps antiphospholipides:

PROFIL EVOLUTIF : 

L’Age 

Poids :  

Taille : 

Poussée d’ascite : 

Degré de l’hypersplénisme : 

Degré de l’atteinte 

hépatique/biliopathie : 

Degré de l’anémie 

N° d’épisode de transfusion : 

Recours au traitement 

endoscopique 

Décès : 
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Positive :               négative :   

Recherche d’un anticorps antiphospholipides: 
Positive : Négative :  

 

 

Oui :                       

Non :   

plq :                                 GB : 

Degré de l’atteinte  

Hb :                       CCMH :                         VGM

 

Recours au traitement 
Oui :     Non :    

Oui :                     cause :                                   Non

 

négative :    

 

                    nombre :            

:                         VGM : 

:                                   Non :  
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II.  RESULTATS ET ANALYSE  : 

2. Les observations : 

2.1 Anamnèse et motif d’hospitalisation: 

Tableau 1: Identité des malades et leurs motifs d’hospitalisation 
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Observation Identité Motif d’hospitalisation : 

 Age Sexe Age au moment 

du diagnostic 

Poids (DS) Taille (DS) SMG HD Dist. abd DA 

1 18ans F 3ans -2 0 - + + - 

2 18ans F 18mois +1 -1 - + + - 

3 19ans F 18mois -1 -1 + + - - 

4 15ans M 2ans et ½ -1 0 + + - - 

5 23ans M 14ans 0 0 + - - + 

6 15ans M 12ans 0 0 + + - - 

7 14ans F 8ans +1 0 + + - - 

8 14ans M 4ans et ½ 0 0 + + - - 

9 17ans F 10ans -1 -3 + + - - 

10 11ans F 15mois -2 -2 - + + - 

11 9ans M 5ans -1 -1 + - - + 
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12 19ans F 1an +1 0 - + - - 

13 17ans M 13ans 0 0 + + - - 

14 9ans M 5ans -1 -1 - + - - 

15 4ans F 4mois -1 0 - - + - 

16 5ans et ½ F J15 0 0 - - - - 

17 23 mois F 23mois -2 -3 - - - + 

18 14ans M 10 ans -2 0 - + + - 

SMG : splénomégalie, HD : hémorragie digestive, DIST.ABD : distension abdominale, DA : douleur abdominale, DS : déviation standards 
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2.2 Antécédents 

Tableau 2 : Répartition des patients selon les ATCD 

Obs. Cathétérisme 

ombilical 

ATCD 

d’omphalite 

ATCD 

d’intervention 

chirurgicale 

ATCD de 

traumatisme 

abdominal 

ATCD de 

processus 

inflammatoires 

abdominaux 

ATCD 

familiaux : 

consanguinité… 

 

Autres : 

1 - - - - - - HVC 

2 - - - - - - - 

3 - - - - + + Toxémie gravidique + 

épistaxis 

4 - - - - + - Prise d’AINS 

5 - - + + - - - 

6 - - - - - + Epistaxis à répétition 

7 - - - - - + - 

8 - - - - - - - 

9 - - - - - + - 
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10 - + - - - - - 

11 - - - - - - Epistaxis à répétition 

12 - - - - - - - 

13 - - - - + + - 

14 - - - - + - - 

15 - - - - - - Ictère choléstatique 

16 + - - - + + Détresse respiratoire+ abcès 

du foie 

17 - - - - - + Thrombose cérébrale à l’âge 

de 14mois 

18 - - - - - + - 
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2.3.   Présentation cliniques : 

observation Pâleur CVC Splénomégalie Ascite Ictère 

1 + - + - - 

2 + - + - - 

3 + - + - - 

4 + - + - - 

5 + + + - - 

6 + + + - - 

7 - - + - - 

8 + - + - - 

9 + - + - - 

10 + + + + - 

11 - + + - - 

12 + + + + - 

13 + + + + - 

14 + - + - - 

15 + - + - + 

16 - - - - - 

17 - - - + - 

18 - - + - - 

Tableau 3 : Répartition des signes cliniques chez les malades de la série
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2.4 Les examens biologiques : 

Tableau 4 : résultats des bilans biologiques chez nos malades 

Obs. Hb (g/dl) Plq (10^ 3) GB (10^ 3) ASAT (g/l) ALAT (g/l) PAL GGT TP (%) TCA (sec) 

1 8,6 161 2,46 36 28 300 14 100 31 

2 10,9 130 10,35 48 24 489 12 83 32 

3 3,7 409 8,7 45 26 264 14 100 35 

4 4,5 174 11,6 69 23 564 15 56 35 

5 11,8 228 8,97 28 17 159 13 68 35 

6 7,7 163 3,73 28 17 168 21 83 32 

7 10,7 51 7,59 31 26 412 20 88 32 

8 12,1 70 3,81 34 21 194 15 75 35 

9 5,8 71 2,95 32 20 164 17 87 30 

10 4,4 246 3,62 126 74 292 294 84 30 

11 9,8 36 1,7 52 31 209 22 79 26 
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Hb : hémoglobine, Plq : plaquettes, GB : globules blancs, ASAT : aspartate amino-transférase, ALAT  : Alanine amino-transférase, GGT : 

gamma glutamyl transférase, PAL  : phosphatases alcalines, TP: taux de prothrombine, TCA  : taux de céphaline activé 

 

  

12 8,2 111 7,2 31 25 150 20 81 34 

13 9,2 505 16,01 182 219 229 94 60 35 

14 12,8 104 6,5 52 30 109 11 91 32 

15 11 160 9,25 366 383 955 1264 96 27 

16 10,5 70 8,95 25 20 - - 84 32 

17 6,8 184 31,51 16 12 167 13 100 29 

18 4,7 179 10,87 23 21 96 - 81 32 
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2.5 Bilan étiologique : 

2.5.1 Les examens endoscopiques : 

Tableau 5 : résultats de l’endoscopie haute chez nos patients 

obs. n° FOGD 

Œsophage : Estomac : 

VO Stade de VO S.pré-rup . Autres GHT V.ectop Autres 

1 + III + - - - - 

2 + II - Aspect pétéchial - - - 

3 + II, III - - - - - 

4 + II + - - - Ulcère médio-antérieur 

5 + III - - - - - 

6 + II - S. de la ligne rouge - + - 

7 + II, III - S. de la ligne rouge - - - 

8 + II, III - - - - - 

9 + II, III - S. de la ligne rouge + - - 
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10 + III, IV - S. de la ligne rouge + - - 

11 - - - - - - - 

12 + II, III - S. de la ligne rouge - - - 

13 + II - - - - - 

14 + I, II - - - + - 

15 - - - - - - - 

16 NE NE NE NE NE NE NE 

17 NE NE NE NE NE NE NE 

18 + II - - - - Gastrite nodulaire (2BG) 

 

 

FOGD : fibroscopie oeso-gastro-duodénale, VO : varices œsophagiennes, S.pré-rup : signes de pré-ruptures, GHT  : gastropathie 

hypertensive, V.ectop : varices ectopiques, NE : non évalué  
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2.5.2 Les examens radiologiques : 

Tableau 6 : résultats échographiques chez nos malades 

 

Obs. 

Signes échographiques 

Foie CP TVP SPM Ascite VB Autres : 

1 Hypertrophie du lobe I + + + - Paroi épaisse Reperméabilisation 

de l’artère 

ombilicale 

2 Normal + - + - Normal - 

3 Normal + - + - Paroi épaisse - 

4 Hétérogène + - + - Paroi épaisse - 

5 Hépatomégalie + - + - Normal - 

6 Dystrophique + - + - Normal Dilatation porto-

cave 

7 Hépatomégalie hétérogène, 

hypertrophie du lobe I 

+ - + - Paroi épaisse - 

8 Dystrophique + - + - Normal - 
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9 Normal + - + - Normal - 

10 Hépatomégalie homogène, 

hypertrophie du lobe I 

+ - + + Normal - 

11 Normal + - + - Normal - 

12 Hétérogène + - + + Normal - 

13 Hépatomégalie avec foie gauche 

pseudo-tumoral 

+ - + + Normal Fibrose portale 

14 Hépatomégalie hétérogène +  + - Paroi épaisse, 

hétérogène 

- 

15 Hépatomégalie homogène + - + - Normal - 

16 Homogène + abcès de foie + + - - Normal - 

17 Hétérogène avec  des plages 

hyperéchogènes sur les 

segments IV,VI et VII 

+ + - + Normal - 

18 Foie de taille normale, 

hétérogène 

+ - + - Normal - 

CP : cavernome portal, TVP : thrombose veineuse portale, SPM: splénomégalie, VB : voies biliaires 
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2.5.3 Bilan de thrombophilie : 

Tableau 7 : résultats du bilan de thrombophilie selon nos malades 

 

 

2.6 La prise en charge 

Tableau 8 : Modalités de prise en charge des enfants 

Obs. 

n° 

Déficit en 

antithrombine 

Déficit en 

protéine C 

Déficit en 

protéine S 

Facteur V Auto-anticorps : 

antiphospholipides 

et Antinucléaires 

Hyper-

homocystéinémie 

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

stance la 

protéine C 

est +) 

27,4% - - + 

250,89umol/l 

18 85% 52,4% 51,3% - - Ne 
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Obs n° 

 
Hémorragie  digestive 

(N° d’épisodes) 

 
Nombre d’épisode de 

transfusion 

 
Nombre de culots 

reçus 

 
Traitement 

endoscopique 
(/séances) 

 
Traitement par la 

sandostatine 

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 globulaire, CP : culot plaquettaire, PFC : plasma frais congelé
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2.7 suivi : 

Tableau 9 : durée du suivi pour chaque malade 

Observation Suivi / années  Durée du suivi/ mois 

1 12 144 

2 1,16 14 

3 14 168 

4 11 132 

5 0,25 3 

6 2,25 27 

7 4,25 51 

8 5 60 

9 3,5 42 

10 2,75 33 

11 1 12 

12 5 60 

13 2 24 

14 1 12 

15 0,5 6 

16 0,5 6 

17 5 60 

18 4 48 

 

  



 

 

3- Résultats et analyse

3.1 Epidémiologie : 

3.1.1 Age : 

• L’âge des patients est compris actuellement entre 2ans et 23

• L’âge du diagnostic de nos p

moyenne de5,25 ans. 

• Plus de 50% des patients ont été d

Figure 6 : répartition des enfants en fonction de l’âge du diagnostic

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

Tranches d’âge 

Effectifs 

Pourcentage 

 

  

50%

0%

10%

20%

30%

40%

50%

60%

0-3ANS
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et analyse : 

est compris actuellement entre 2ans et 23ans. 

de nos patients est compris entre  J10 de vie 

patients ont été diagnostiqué avant l’âge de 3ans. 

répartition des enfants en fonction de l’âge du diagnostic

Répartition des malades selon les tranches d’âge :

0 – 3ans 3ans - 9ans 

9 cas 4 cas 

50% 22,2% 

 

22%

28%

3ANS-9ANS 9ANS-15ANS

tranches d'age

 et 13ans, avec une 

 

répartition des enfants en fonction de l’âge du diagnostic 

Répartition des malades selon les tranches d’âge : 

9ans – 15ans 

5 cas 

27,8% 

15ANS
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3.1.2  Sexe : 

• Dans notre série, on note une légère prédominance féminine à raison de 10 filles 

(55,5%)  pour 8 garçons (44,5%). 

• Le sex-ratio est de 1,25. 

 

3.1.3 Fréquence et Incidence : 

• On ne peut pas donner un taux de prévalence exact vu l’exclusion des dossiers 

incomplets. 

 

3-2 Antécédents : 

• Tous les patients ont été issus d’un accouchement médicalisé, sauf deux qui sont issus 

d’un accouchement à domicile (compliqués tous les deux d’omphalite). 

• Un cathétérisme ombilical chez un patient au cours de son hospitalisation en 

réanimation néonatale suite à un sepsis associé à un abcès du foie. 

• Deux malades avaient une omphalite, le premier à l’âge de 2mois et traitée 

traditionnellement et le deuxième en période néonatale et non traitée. 

• Un de nos patients avait une intervention chirurgicale à l’âge de 4ans (hernie 

inguinale)  

• Cinq enfants (27,7%) ont été hospitalisés pour des processus inflammatoires 

abdominaux différent répartis comme suit : deux patients pour gastro-entérite, un pour 

IMF, un pour abcès hépatique, et un pour fibrose congénitale. 

• Un traumatisme abdominal fermé a été noté chez un seul enfant à l’âge de 8ans. 

• La consanguinité est  rapportée chez 8cas. 

• Les ATCD familiaux thrombophiliques ont été trouvés chez un seul cas. 

 

 

 



 

 

3-3 Signes cliniques

3-3.1 Motif d’

• L’ hémorragie digestive haute est le principal motif d’hospi

chez 13 enfants (72,2%

• La splénomégalie est p

collatérale dans 7 cas. 

• La distension abdominale 

Figure 7 : répartition des malades en fonction des motifs de consultation

 

3-3.2

L’hémorragie digestive était

• L’association d’hématémèse 

• L’absence de méléna e

isolé(28,5%). 

• On a noté un seul cas 

• 4cas n’ont jamais eu d’ép

13

0
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HÉMORRAGIE 
DIGESTIVE
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Signes cliniques : 

otif d’ hospitalisation : 

hémorragie digestive haute est le principal motif d’hospitalisation, elle était présente

%) et faite d’hématémèse et/ou méléna. 

La splénomégalie est présente chez 9 cas (50%), associée à une circula

 

La distension abdominale était un motif de consultation chez 4 cas (

répartition des malades en fonction des motifs de consultation

2 Signes fonctionnelles : 

était présente dans 77,7% des cas : 

hématémèse – méléna est rapportée chez 10 cas

L’absence de méléna est trouvée chez 4 malades, donc 4 

un seul cas de rectorragies de moyenne abondance (

’ont jamais eu d’épisode hémorragique. 

13

9

4

HÉMORRAGIE 
DIGESTIVE

SPLÉNOMÉGALIE DISTENSION 
ABDOMINALE

nombre de malades

talisation, elle était présente 

, associée à une circulation veineuse 

(22,2%). 

 

répartition des malades en fonction des motifs de consultation 

cas (55,5%), 

 cas d’hématémèse 

(7,1%). 



 

 

Figure 8 : fréquence des hémorragies diges

• La notion d’épistaxis à 

• Les douleurs abdominales

• La distension abdominale est 

 

3-3.3 les signes physiques

• Cliniquement, la splénomégalie es

sont répartis en une splénomégalie modérée

chez 3 cas. 

• Un seul patient avait 

résolutif. 

• Une hépatomégalie a été notée

une fibrose congénitale et la deuxième s

• Une poussée d’ascite a été 

• Le retard staturo-pondéral au moment 

(61,1%). 

• Sept enfants avaient une croissance normale (38,8%).

43%

0%

10%

20%

30%

40%

50%

0-3 ANS

fréquence des épisodes hémorragiques en fonction de l'age
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fréquence des hémorragies digestives à la première admission en fonction de l’âge

La notion d’épistaxis à répétition a été rapportée chez 3 enfants(16,6

bdominales sont présentes chez 3 enfants (16,6%) 

La distension abdominale est notée chez 4 cas (22,2%) 

les signes physiques : 

la splénomégalie est présente chez 14 cas (77,7%)

splénomégalie modérée chez11 cas et énorme atteignant l’ombilic

vait un ictère choléstatique en période néonatale 

Une hépatomégalie a été notée chez 2 enfants (11,2%), la première était secondaire à 

une fibrose congénitale et la deuxième secondaire à une hépatite virale C associée

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

pondéral au moment du diagnostic était présent chez 11

enfants avaient une croissance normale (38,8%). 

35,70%

21,30%

3-9 ANS 9-15 ANS 

fréquence des épisodes hémorragiques en fonction de l'age  

en fonction de l’âge 

16,6%) 

), ses mensurations 

énorme atteignant l’ombilic 

en période néonatale spontanément 

, la première était secondaire à 

econdaire à une hépatite virale C associée. 

du diagnostic était présent chez 11 enfants 

21,30%

15 ANS 



 

 

Figure 9 : répartition des signes physiques chez les malades 

 

Figure 10 : répartition des malades en fonction du poids et de la taille

  

77,70%

0,00%

10,00%

20,00%

30,00%

40,00%

50,00%

60,00%

70,00%

80,00%

90,00%

SPLÉNOMÉGALIE

RETARD STATURO-PONDÉRAL

CROISSANCE NORMALE

0,00%

68 

répartition des signes physiques chez les malades au moment du diagnostic

répartition des malades en fonction du poids et de la taille
diagnostic 

 

77,70%

22,20%
33,40%

SPLÉNOMÉGALIE ASCITE RETARD STATURO
PONDÉRAL

61,20%

38,80%

10,00% 20,00% 30,00% 40,00% 50,00%

 

au moment du diagnostic 

 

répartition des malades en fonction du poids et de la taille au moment du 

33,40%

RETARD STATURO-
PONDÉRAL

60,00% 70,00%



 

 

- La fièvre était présente chez un 

 

3-4 Données biologiques

3-4.1 Numération formule sanguine

- Tous les patients ont bénéficiés d’une NFS

d’hypersplénisme, ces NFS ont

• Une anémie normochrome nor

anémie sévère (Hb<7g/dl)

• Une anémie hyp

• Dans cette série, 4 enfants n’avaient pas d’

• Une thrombopénie a été 

taux de plaquette < 70000

• Une leucopénie a été 

Au total, le degré d’hypersplénisme montre une 

(11,1%), et une bicytopénie dans 8 cas 

Figure 11 : degré d’hypersplénisme chez les malades au moment du diagnostic

 

 

 

11,20%

0,00%

10,00%

20,00%

30,00%

40,00%

50,00%

60,00%

PANCYTOPÉNIE

69 

hez un patient, secondaire à un abcès hépatique

Données biologiques : 

Numération formule sanguine : NFS 

Tous les patients ont bénéficiés d’une NFS, après leur admission, afin d’évaluer le degré 

d’hypersplénisme, ces NFS ont objectivé la présence de: 

ie normochrome normocytaire chez 11 cas (61,1

anémie sévère (Hb<7g/dl), 

Une anémie hypochrome microcytaire chez 3 cas, 

Dans cette série, 4 enfants n’avaient pas d’anémie au moment du diagnostic

Une thrombopénie a été notée chez 8 cas (44,4%) dont 4 enfants avaient un 

taux de plaquette < 70000e/mm au moment du diagnostic, 

Une leucopénie a été trouvée chez 6 cas (< 4000 e/mm). 

é d’hypersplénisme montre une pancytopénie chez2 

dans 8 cas (44,4%). 

degré d’hypersplénisme chez les malades au moment du diagnostic

50,00%

27,80%

11,20%

BICYTOPÉNIE MONOCYTOPÉNIE BILAN NORMAL

abcès hépatique. 

afin d’évaluer le degré 

61,1%), dont 6 ont une 

anémie au moment du diagnostic, 

dont 4 enfants avaient un 

 enfants parmi 18 

 

degré d’hypersplénisme chez les malades au moment du diagnostic 

11,20%

BILAN NORMAL
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3-4.2 Bilan hépatique : 

- Tous les patients de notre série ont bénéficié d’un bilan hépatique comportant : ASAT, 

ALAT, PAL, GGT 

- Une cytolyse a été mise en évidence chez 2 patients (obs.n° 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’hémostase fait de taux de prothrombine TP et 

taux de céphaline activé TCA  

- Une légère diminution du TP a été notée chez 2 cas (11,2%): le premier avait un taux égal à 

58 %, le deuxième 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’un bilan de thrombophilie fait principalement 

de : dosage d’antithrombine, protéine C et protéine S ;chez 4 patients, les dosages des 

anticorps antiphospholipides, des anti-DNA, de la méthionine et homocystéine sont 

demandés. 

- Trois malades avaient un bilan de thrombophilie normal. 

 

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 S et C 

18 Déficit combiné en protéine C et S 
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- Un seul malade a été diagnostiqué porteur d’une Hyperhomocystéinémie combiné avec 

une résistance en protéine C et déficit en protéine S ; 

- Les auto-anticorps antinucléaires et antiphospholipides sont demandés chez 4 malades 

revenus tous négatifs. 

 

3-5 données d’imagerie : 

3-5.1 Echographie doppler : 

- Une échographie doppler a été réalisée chez tous les malades (100%) au moins une fois au 

cours de leur évolution, parce qu’elle constitue l’un des éléments principaux nécessaires au 

suivi des patients. 

- L’échographie couplée au doppler a mis en évidence la présence du cavernome portal chez 

tous les patients (100% cas), d’autres signes indirects marquant le retentissement sur les 

organes de voisinage sont détaillés sur le tableau 11 : 
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Tableau 12 : répartition des signes échographiques chez nos malades 

Signes échographiques Nombre de malades pourcentage 

Parenchyme hépatique : 

• Homogène 

• Hétérogène 

• Dysmorphique 

• Hypertrophie du lobe I 

• Fibrose 

• Autres 

 

6 

4 

2 

3 

1 (obs.13) 

Abcès hépatique(obs.16) 

 

33,3% 

22,2% 

11,1% 

16,6% 

5,5% 

• Thrombose veineuse portale 

• V. splénique dilatée 

• Thrombose mésentérique 

supérieure  

3 

1 

0 

16,6% 

5,5% 

0 

Splénomégalie 16 88,8% 

Ascite 4 22,2% 

Voies biliaires 5 (paroi épaissie), 1 (vésicule 

multi-lithiasique) 

33,3% 

3-5.2 Tomodensitométrie : 

- Dans notre série le scanner a été réalisé chez 3 patients. 

- Il a montré chez le patient n°12 une thrombose mésentérique supérieure dans ses 2,5 

cm distaux.  

- il a permis la mise en évidence d’une masse pseudo-tumorale et un cavernome portal 

chez le malade avec fibrose hépatique congénitale (patients n°13), et un abcès 

hépatique chez le patients n°16. 
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3-6 données endoscopiques : 

La fibroscopie oeso-gastro-duodénale a été réalisée chez 15 patients (83,3%), et a 

objectivée :  

• La présence de varices œsophagiennes chez 14 patients (93,3%),répartit en:   

� Stade II chez 5 patients, 

� Stade III chez 2 patients, 

� L’association stade I et II chez 1 patient, 

� Stade II, III chez 5 patients, 

� Stade III, 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 cas avec varices duodénales et 

l’autre avec des varices bulbaires. 

• L’existence d’une gastropathie hypertensive chez 3 malades. 

• Exceptionnellement, un ulcère médio-antérieur (suite à la prise d’AINS) chez 

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

 

3-7 Données anatomo-pathologiques : 

Une ponction-biopsie hépatique a été effectuée chez 2 enfants suivi pour cavernome 

portal dans le cadre d’hépatomégalie, une troisième biopsie hépatique a été faite pour un 

problème autre que le cavernome (fibrose congénitale): 

 

Tableau 13 : résultats du bilan histologique en fonction des malades de la série 

Obs n° : Indications : Résultats : 

7 Hépato-splénomégalie avec 

bilan hépatique normal 

Foie d’architecture normal 

10 Hépatomégalie + cytolyse 

biologique + Hépatite virale 

C 

Parenchyme hépatique normal sans fibrose ni 

signes de surcharge (sauf quelques hépatocytes 

discrètement ballonnés et clarifiés) 
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3-8 Prise en charge : 

• La prise en charge hospitalière effectuée au niveau du service repose sur le traitement 

médical et la transfusion sanguine, alors que le traitement endoscopique est assuré au 

sein du service de gastro-entérologie d’adultes. 

 

3-8.1 Transfusion sanguine : 

• Quinze patients ont bénéficié au moins une fois d’une transfusion sanguine à cause des 

hémorragies digestives, en moyenne 2,6 transfusion/malade. 

 

3-8.2 Traitement médical : 

• la sandostatine a été administré en urgence chez 2 patients, en intra veineux par 

seringue auto-pulsée, d’abord en bolus de 25ug en IVL chez le premier, et 50ug chez 

le deuxième soit 2ug/kg/h puis, on enchaine par une perfusion faite de sandostatine 

dilué (/4) par le sérum physiologique à raison de 2cc/h jusqu’à amélioration. 

• Quinze patients ont été mis sous bétabloquants non cardiosélectifs : propanolol en 

traitement préventif. 

• Le propanolol est utilisé à 1-3 mg/kg/jr avec une bonne tolérance chez tous les 

malades. 

• L’association des bétabloquants et le traitement endoscopique ont été effectués chez 6 

patients, et l’utilisation isolée du propanolol est notée chez 9 enfants. 

• l’ajout du spironolactone est effectué chez deux malades à raison 2mg/kg/jr pour 

traiter l’ascite. 

• Cinq cas ont été mis sous IPP. 

• Trois malades n’ont jamais pris ni du propanolol ni traitement endoscopique, et dont le 

patient n°17 est  sous régime et traitement spécifique de son hyperhomocystéinémie. 

• Aucun malade n’a été mis sous traitement anticoagulant. 

 

 



 

75 

 

3-8.3 Traitement endoscopique : 

• Six patients ont bénéficiés d’un traitement endoscopique type sclérothérapie et/ou 

ligature endoscopique des varices 

Tableau 14 : répartition des patients qui ont bénéficié d’un traitement endoscopique 

Observation Nombre de séances Type d’intervention 

1 
5 Sclérothérapie 

4 
6 Sclérothérapie+ LEV 

7 
5 Sclérothérapie 

9 
2 LEV 

12 
1 Sclérothérapie 

13 
2 LEV 

3-8.4 traitement chirurgical : 

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

 

3-9 Evolution et suivi : 

- Dans notre série, la durée du suivi varie de 3mois jusqu’au 168 mois, avec une 

moyenne de 51 mois (4,2 ans). 

- L’évolution est favorable chez dix patients (55,5%), puisqu’on n’a pas noté aucune 

récidive hémorragique au cours du suivi : 

• Six malades parmi 10 sont améliorés et stabilisés sous traitement 

médical seul fait de propanolol, il a eu recours à l’augmentation de la 

dose (3mg/kg/jr) chez un seul patient. 

• Quatre malades sont améliorés après association du propanolol et 

traitement endoscopique (un malade après LEV, deux après 

sclérothérapie et un après association des deux techniques). 

- Les récidives hémorragiques sont notées chez cinq enfants : 

• Trois patients ont récidivé malgré le traitement médical,  
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• Et deux malades après association du traitement médicamenteux et 

endoscopique (un après LEV et l’autre après sclérothérapie). 

- Les récidives hémorragiques après traitement endoscopique ont survenus chez deux 

malades, après 2jr chez le malade n°13 et 11jr chez le malade n°1 

- Le traitement endoscopique a permis la régression des varices œsophagiennes (VO) 

sans récidives hémorragiques chez trois malades : 

• Chez le patient n°4, la régression des VO a été obtenu après 6 séances 

consécutives (à un mois d’intervalle) de sclérothérapie (stade II), puis le 

suivi par FOGD a été fait toute les 2 ans et a objectivé le 

développement de VO stade III ce qui a nécessité une nouvelle séance 

de ligature endoscopique. 

• Chez le patient n°7, l’évolution après 5 séances de sclérothérapie était 

favorable. La dernière FOGD montre des VO stade I. 

• Chez le patient n°12, la sclérothérapie a permis la régression des varices 

et donc une évolution favorable de cet enfant. 

- Les enfants qui ont bénéficié d’une sclérothérapie ont nécessité plus de séances par 

rapport à ceux qui ont bénéficié d’une ligature des varices. 

- On n’a pas noté chez les malades l’association entre la gastropathie hypertensive et la 

sclérothérapie. 

- Trois malades n’ont jamais eu d’hémorragie digestive et n’ont jamais reçus ni 

propanolol ni traitement endoscopique, mais ils sont suivi régulièrement en 

consultation. 

- Les malades sont suivis avec un rythme d’une consultation tous les 6 mois sauf 

anomalie, et doivent revenir avec échographie abdominale (et une NFS si signe 

d’anémie).  

- Dans notre série aucun décès n’a été noté. 
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III.DISCUSSION : 

3.1. Profil épidémiologique : 

3.1.1. Incidence et prévalence : 

- la thrombose de la veine porte est un événement rare en pédiatrie, avec une incidence 

de 1,1 cas décrit par 100000 naissances vivantes [104], Après la cirrhose, la thrombose 

veineuse portale extra-hépatique est la cause la plus fréquente de l'hypertension 

portale au niveau mondial, avec des taux élevés de morbidité en raison de sa principale 

complication : l’hémorragie digestive haute [10,105]. 

- Chez les enfants, l’obstruction veineuse portale extra-hépatique représente 80% des 

cas d’hypertension portale. 

- La régression notée peut être corrélée à la diminution de l’incidence des omphalites et 

des septicémies néonatales ainsi que la diminution de la pratique du cathétérisme 

ombilical, ces derniers constituent les facteurs de risque les plus fréquemment 

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

 

3.1.2. Age : 

- Le cavernome portal peut se manifester à tout âge, dans notre série, l’âge au moment 

du diagnostic varie de 15j de vie à 14 ans, avec un âge moyen de 5,26 ans. 

- Un âge moyen de 5,9 ans a été calculé sur un nombre total de 24 malades selon l’étude 

de Bellomo et al. [24] ; 

- L’étude de Abd El-Hamid [106] publiait un âge moyen de 7,5 ans pour un nombre de 

malades de 108 patients, les extrêmes d’âges sont compris entre 1 jour et 16,3 ans, 

l’étude brésilienne de Ferri [107]trouvait un âge moyen de 3,1 ans sur 32 malades, une 

autre étude du même pays [109] montrait un âge moyen au moment du diagnostic 

de3,7 ans avec des extrêmes d’âges de 1mois-13,8ans sur 55 malades. 

- On peut dire que les âges au moment du diagnostic varient selon les études. 
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3.1.3. Sexe : 

- Les études portant sur le cavernome porte chez les enfants ne montrent pas une 

prédominance sexuelle particulière, donc c’est loin d’être une maladie liée au sexe. 

- Plusieurs études ont mis en évidence une prédominance masculine 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 montré une sex-ratio égale à 1. 

- La prédominance féminine a été notée dans l’étude de Weiss et al. [110]avec un sex-

ratio de 1,3 portant sur 30 malades, également dans notre série de 18 cas on trouve une 

prédominance féminine de 1,25 soit 10 filles pour 8 garçons. 

 

3.2. Etudes clinique et paraclinique : 

3.2.1 Circonstance de découverte : 

L'épisode initial de thrombose veineuse portale est fréquemment asymptomatique, la 

thrombose porte est diagnostiquée à une phase tardive, que ce soit lors de l'évaluation d'une 

complication liée à l'hypertension portale (splénomégalie, hémorragie digestive, et parfois 

ictère…) ou lors d'un test d'imagerie pour une anomalie abdominale. 
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Tableau 15 : répartition des circonstances de découverte en fonction des études 

 

D’après la comparaison entre les résultats des études précédentes et la série en cours, 

on constate que l’hémorragie digestive est le principal motif de consultation chez les enfants 

avec cavernome porte, l’épisode hémorragique peut varier d’un patient à l’autre selon son 

abondance : faible, moyenne et grande abondance. 

Le saignement peut prendre plusieurs aspects (hématémèse, méléna et rectorragies), 

répartis selon le tableau suivant :  

  

Auteurs N. de 
malades 

Hémorragies 
digestives 

Splénomégalie Distension 
abdominale 

Découverte 
fortuite 

Pinto RB et al. 2004 
[111] 

14 64,2% 35,7% - - 

Abd El-Hamid et 
al. (2008) [106] 

108 44% 63% 4% - 

Weiss B. et al. 
(2010) [110] 

30 40% 43,3% - - 

El-Karaksy H. et al. 
(2011) [112] 

40 57% 7,5% 27,5% 9% 

Ferri PM et al. 
(2012) [107] 

55 52,7% 36,4% - 10,9% 

El-Karaksy H. et al. 
(2014) [113] 

169 58% 84% 23,6% 0,6% 

Notre série (2016) 18 72,2% 50% 22,2% 11,1% 
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Tableau 16 : différentes présentations d’hémorragies digestives en fonction des études 

Auteurs et ans : Hématémèse Méléna Association méléna-
hématémèse 

Rectorragies 

Abd El-Hamid et al. 
(2008)[107] 

12,96% - 30,5% - 

El-Karaksy H. et al. 
(2011)[112] 

17,5% 2,5% 37,5% - 

Notre série (2016) 21,6% - 48,8% 5,4% 

 

La splénomégalie est le deuxième motif de consultation dans notre étude ce qui 

concorde avec quatre autres études (tableau 15), par contre la splénomégalie est classé en 

premier plan pour les études de Abd El-Hamid et al. [107] et Weiss B. et al. [110] (63% et 

43,3% respectivement) ; 

La distension abdominale fait partie des principaux motifs de consultation et peut 

survenir isolément ou en association avec d’autres signes surtout avec l’hémorragie digestive, 

dans la série de El-Karaksy et al. [112],la distension abdominale était présente chez 27,5% ce 

qui concorde avec notre série qui montrait un taux de 22,2%, par contre dans la série de Abd 

El-Hamid et al. [106], la distension abdominale n’a été trouvée que chez 4% des malades. 

Dans notre série, le cavernome porte est découvert fortuitement chez trois 

malades :chez le premier patient lors du bilan échographique pour ictère choléstatique, le 

deuxième lors du suivi pour thrombose veineuse cérébrale, et chez le troisième cas, le 

diagnostic du cavernome porte était fait au cours de la surveillance hospitalière d’une 

septicémie néo natale. 
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3.2.2 Signes cliniques : 

• Hémorragies digestives :  

La thrombose veineuse porte extra-hépatique est la deuxième cause la plus 

fréquemment rencontré de l'hypertension portale chez les enfants (la première cause est 

représentée par les cirrhoses biliaires) [98, 115, 117] et ne peut être découverte, cas le plus 

fréquent, avant que l’hémorragie gastro-intestinale se développe [118].  

Les hémorragies digestives sont secondaires au développement des varices 

œsophagiennes ou gastriques, elles peuvent être la première manifestation de l'hypertension 

portale chez l’enfant (voir chapitre précédent), ou survenir au second plan par exemple, l’un 

des malades de notre série (obs. n°17) a présenté des rectorragies au cours de son 

hospitalisation, au total 77,7% des casde notre série ont eu un épisode hémorragique. 

L’hémorragie par rupture des varices œsophagiennes est la plus fréquente, Elle est 

présente chez 58% des malades de la série de El-Karaksy et al [113]. C’est la complication la 

plus grave de l'hypertension portale dans tous les âges [114-116]. 

Les varices à paroi mince qui contiennent du sang sous pression veineuse élevée sont 

érodées par l'acide gastrique ou par des médicaments tels que l'acide acétylsalicylique ou les 

anti-inflammatoires non stéroïdiens, le sang remplit donc l'estomac produisant une distension 

gastrique et faisant apparaitre les hématémèses et/ou méléna. 

Dans l’étude d’El-Karaksy et al. [113], le plus jeune enfant qui présentait des 

hémorragies par rupture de varices œsophagiennes était âgé de 2 mois; donc avant 

l'introduction des aliments solides ce qui confirme l’absence de relation entre le traumatisme 

mécanique causée par les aliments solides et les saignements [119].L’hypothèse de rupture 

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

Abd El-Hamid et al. [106], Weiss et al. [110], Alvarez et al. [105] et Ferri PM et al. 

[107] ont rapporté un pourcentage d’hémorragies digestives par rupture de VO similaire à 

celui observé dans la présente étude (76,4%), ce taux variait de 69% à 79% dans ces études. 
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L’étude de Ferri et al. [107] a trouvé que 75% des enfants saignent avant 6 ans, dans 

notre série on a trouvé un taux de 64,2%, ces taux concorde avec d’autres études comme le 

montre le tableau 16 : 

Tableau17 : répartition de la fréquence des hémorragies en fonction de l’âge et études 

 Pinto (2004) [111] 

n=9/14 

Alberti (2013) [205] 

n=43/65 

Notre série 

n=14/18 

0 – 3 ans 55,5% 41,8% 42,8% 

3 – 9 ans 33,4% 41,8% 35,7% 

9 – 15 ans 11,1% 16,2% 21,4% 

 

• Splénomégalie : 

La splénomégalie est un signe clinique commun à toutes les étiologies d’hypertension 

portale, donc elle n’oriente vers aucune cause, Elle peut prendre des dimensions considérables 

source de distension et d’inconfort, parfois dépassant l’ombilic et comblant la fosse iliaque. 

Habituellement responsable d’un hypersplénisme, elle ne ferait qu’aggraver les hématémèses 

et les épisodes d’épistaxis. 

La splénomégalie clinique était présente chez 94% des patients dans l’étude d’El-

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

• Ascite : 

L'ascite est assez rare; elle représente une manifestation tardive et est généralement 

associée à des événements déclenchants comme l’hémorragie digestive haute ou les infections 

[121]. D'après l’expérience de Turnes J et al.sur 2 ans[122], la probabilité de développer une 

ascite après une thrombose veineuse portale aiguë était de 16%. 

 L'ascite est généralement facile à contrôler par l’instauration d’un régime pauvre en 

sodium et l'utilisation des diurétiques [26]. 
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Selon la littérature, l'ascite chez les patients présentant une thrombose veineuse portale 

extra-hépatique aiguë est secondaire à la thrombose mésentérique ou à l’ischémie 

intestinale. Chez les patients avec une thrombose veineuse portale chronique, l’ascite est due 

le plus souvent à l’hémorragie digestive, l’insuffisance rénale, la septicémie et/ou chirurgie 

[12-123]. 

Dans notre série, l’ascite était présente chez 4 malades, généralement de moyenne 

abondance (22,2%), ce taux est plus élevé par rapport à l’étude de Ferri et al.[107], d’El 

Karaksy et al. [113] et d’Abd El-Hamid et al. [106] qui ont notés un taux de 1,8%, 3,6% et 

4% respectivement.  

L’ascite est le plus souvent secondaire à l’hémorragie digestive, vu l’absence de 

relation significative et bien décrite entre l'âge, la chirurgie ou l'infection et la présence 

d'ascite. D'autres causes qui pourraient clarifier la présence d'ascite, tels que l'insuffisance 

hépatique ou une pression osmotique basse, semblaient également peu probable.  

Il est connu que l'apparition de l'ascite chez les patients ayant des antécédents de 

maladie thrombotique devrait accroître la suspicion clinique de thrombose veineuse 

mésentérique. Cependant, les auteurs n’ont pas trouvé aucune corrélation entre l'extension du 

thrombus vers la veine mésentérique supérieure et la présence d'ascite [123]. 

L’ascite apparait transitoirement après un épisode de saignement gastro-intestinal, 

donc attribué à la décompensation du foie suite à une hémorragie aiguë, ce concept est 

confirmé par la non détection de l’ascite soit cliniquement ou par échographie au cours du 

suivi[123]. 

• Retards staturo-pondéral : 

Il existe peu d'études sur la croissance et le développement des enfants avec une 

hypertension portale secondaire au cavernome portale ; Mais on connait également que les 

maladies digestives chroniques aboutissent généralement à la malnutrition traduite sur le plan 

clinique par un retard de croissance de corps [124].  
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Le statut nutritionnel global, l'étiologie sous-jacente et les complications associées aux 

saignements récurrents peuvent influencer la croissance chez les enfants atteints d’une 

thrombose veineuse chronique ainsi que leur qualité de vie.  

Dans l’étude de Ballomo et al. [24], Tous les patients inclus dans la série avaient une 

thrombose de la veine porte non associée à une maladie hépatocellulaire et aucun d'entre eux 

n’a présenté des preuves de biliopathie portale ni de retard de croissance au moment du 

diagnostic, D’autres auteurs ont montré que le retard de croissance peut être présent chez 

presque 50% des enfants avec cavernome porte, ce qui concorde avec notre série qui montrait 

un taux de 61,2%. Ceci peut être dû à des troubles de la synthèse de facteurs de croissance 

(insulin like growth factor  (IGF-1) et insulin like growth factor binding protein-3 (IGFBP-3)) 

qui sont : l’augmentation des niveaux de l'hormone de croissance, ou la résistance à 

l'hormone de croissance. 

Les résultats des études, menés sur l’impact de la thrombose veineuse portale 

chronique sur le développement staturo-pondéral des enfants, diffèrent d’une étude à l’autre 

parce que les auteurs ont analysé différents paramètres anthropométriques, et tous les rapports 

élaborés sont basés sur des observations cliniques rétrospectives. Ces aspects 

méthodologiques mènent à des comparaisons, et des conclusions différentes, de même que les 

populations diffèrent au cours du suivi, 

Certains auteurs préfèrent une intervention chirurgicale considérant qu'elle favorise la 

récupération des paramètres de croissance, de même certaines séries observaient cette 

récupération dans les résultats, mais leurs patients ne sont pas sous-alimentés avant la 

chirurgie [125, 126].  

Les études ont bien confirmé le rôle de la chirurgie à surmonter le retard de croissance 

mais la prévention des atteintes hépatiques évolutives reste à confirmer par d'autres études. 

Ses observations suggèrent que les soins de pédiatrie générale et la sclérothérapie sont 

efficaces dans la lutte contre les effets délétères de l'hypertension portale secondaire au 

cavernome porte et de conserver les paramètres nutritionnels et de croissance chez 

l’enfant[125]. 
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• Biliopathie portale : 

La biliopathie portale est défini par l’ensemble des anomalies dans les conduits, la 

vésicule biliaire, les voies biliaires extra hépatique et intrahépatique chez les patients porteurs 

d’un cavernome portal. Elle est attribuée soit à une lésion ischémique secondaire à la 

thrombose veineuse portale ou, plus souvent, à la compression des voies biliaires. 

L’obstruction veineuse portale chronique est responsable au long cours de : sténose, 

dilatation, angulation, ou irrégularité des voies biliaires ou cholédoque, ces anomalies peuvent 

être identifiés par cholangiographie dans plus de 80% des patients [127], ceci est 

généralement associée à une augmentation des taux sériques de la phosphatase alcaline (PAL) 

et γ-glutammyl transférase (GGT). 

La biliopathie se manifeste progressivement, silencieusement et principalement à l'âge 

adulte, ces manifestations cliniques sont le plus souvent graves et mortelles (cholécystite, 

angiocholite…) et se produisent dans 5% des cas [127],ainsi qu’ils sont moins fréquentes ce 

qui concorde avec les résultats de notre série puisqu’aucun malade n’avait une biliopathie 

portale et celle de Ferri PM et al. [109].  

La présence concomitante de calculs n’est pas rare (noté chez un cas de notre série une 

vésicule multi-lithiasique asymptomatique), et il est parfois difficile de savoir si le calcul 

résulte d’une stase biliaire en amont d’une sténose liée au cavernome ou si le calcul est 

responsable de la dilatation sus-jacente [128]. 

• Ictère : 

La présence d’ictère, dans le contexte de cavernome porte, indique que la fonction 

hépatique est gravement compromise. L’association de l’hypertension portale et l’ictère ne 

peut se produire à moins qu'il y soit une maladie hépatique avancée. Les enfants souffrant 

d'une obstruction portale extra-hépatique peuvent avoir des taux légèrement élevé de la 

bilirubine totale mais l’ictère n’est pas une caractéristique clinique. 

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

dans notre série. 
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• Hépatomégalie : 

Quand une hépatomégalie, chez un enfant suivi pour cavernome portal, est observée à 

l'examen clinique et échographique, les patients doivent être bilantés à la recherche d'une 

maladie hépatique chronique qui pourrait être la cause de cette hépatomégalie. L'évaluation 

comprenait le bilan d’hépatite de toute cause : virales, auto-immunes, maladies de 

surcharge…, Si ces diagnostics sont éliminés et le patient avait des enzymes hépatiques et de 

la bilirubine dans les valeurs de référence, la biopsie hépatique n’a pas donc d’intérêt. 

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

chez le premier à une fibrose congénitale et chez le deuxième à une hépatite virale C associée. 

L’hépatomégalie était présente chez huit cas (14,6%) dans l’étude de Ferri et al.[107], 

Aucun des patients présentant une hépatomégalie n’a montré des altérations de la fonction 

hépatique ni des enzymes hépatiques et bilirubine. 

 

3.2.3 Biologie : 

• Anémie et hypersplénisme : 

L’anémie peut être modérée et tolérée (Hb <11g/dl) nécessitant un traitement martial, 

ou profonde et mal tolérée avec (Hb<7g/dl) et donc une transfusion sanguine est nécessaire. Il 

existe deux types d’anémie chez les malades: une hypochrome microcytaire et une 

normochrome normocytaire. 

L’hypersplénisme est une manifestation pathologique liée à l’augmentation du volume 

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

• une ou plusieurs cytopénies de séquestration, à des degrés variables : 

- La thrombopénie : très fréquente, peut atteindre un taux inférieur à 50.000 

e/mm en cas de splénomégalie énorme mais la fonction des plaquettes reste 

conservée. 

- La leucopénie : globale, la neutropénie est moins fréquente 
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- L’anémie : habituellement modérée avec une composante hémolytique, 

régénérative. 

• une hémodilution : inconstante, et dépend de l’étiologie de la splénomégalie mais 

n’est pas spécifique de la splénomégalie. Elle est en rapport surtout avec 

l’augmentation du débit sanguin qui traverse la rate, l’hypertension portale avec 

augmentation de l’espace vasculaire portal, et la stimulation du système rénine-

angiotensine. 

Une splénomégalie importante peut diminuer l’efficacité des transfusions sanguines, 

surtout des plaquettes, ce concept a été bien documenté et confirmé à travers les études 

(tableau 18) 

Tableau 18 :Anomalies hématologiques dans les cavernomes portes   

Auteurs Thrombopénie Leucopénie Anémie 

Ferri PM et al. 

(2012)[107] 

50,9% (28 malades) au moment du 

diagnostic + 6 malades au cours du 

suivi soit : 61,8% au total 

- - 

El-Karaksy H. et al. 

(2014)[113] 

59% 48% 84,6% 

Notre série 44,4% (8 malades) au moment du 

diagnostic + 2 malades au cours du 

suivi soit : 55,5% 

33,3% 77,7% 

 

La pancytopénie est notée chez 2 malades au moment du diagnostic, un malade a présenté 

une pancytopénie au cours du suivi, au total 3 malades (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 cavernome porte n’est pas due à une 

insuffisance hépatique mais le plus souvent due à une consommation des facteurs inhibiteurs 

de coagulation. 

• Bilan hépatique : 

Le dysfonctionnement hépatique peut être attribuée à la réduction prolongée de 

l'écoulement du sang dans la veine porte et / ou le développement de la biliopathie portale, ce 

qui indiquerait que la thrombose veineuse portale a un caractère très progressif [26, 128, 129]. 

Aucun cas de biliopathie portale n’a été observée dans notre étude, ni dans celle de Ferri PM 

et al. [109]. La biliopathie portale se manifeste habituellement à l'âge adulte, et 

principalement par une élévation de la phosphatase alcaline et GGT ; 

Les bilans hépatiques effectués chez les patients de notre série ont révélé une cytolyse 

chez deux malades (11,2%), le reste des enfants avait un bilan hépatique normal. Dans la 

série de Ferri et al. [107], les anomalies du bilan hépatique détectés chez les malades se 

résument en une élévation des ASAT/ALAT dans 16,4% des cas, alors que dans la série d’El-

Karaksy et al.[113], l’élévation des enzymes hépatiques a été mise en évidence chez 9 patients 

(5,3%). 

Au total, les examens biologiques montrent une fonction hépatique normale chez la 

plupart des patients avec cavernome porte. Sauf ceux qui ont une diminution prolongée de 

la circulation portale ou une biliopathie portale peuvent manifester des anomalies 

d’enzymes hépatiques. 
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3.2.4 Histologie : 

La biopsie hépatique n’est pas indispensable pour le diagnostic du cavernome portal, 

parce que la fonction hépatique est habituellement conservée. La biopsie hépatique trouve son 

indication lors de la détection d’anomalies d’imagerie (nodule, dysmorphie…) et/ou du bilan 

hépatique (ASAT, ALAT et GGT) sans cause évidente. 

La biopsie hépatique est effectuée chez deux malades(11,1%) de notre série pour des 

anomalies échographiques et/ou biologiques, les résultats sont revenus normaux. 

Sur la série de Weiss B. et al. [110] la biopsie hépatique a été réalisée chez 20 patients 

(66,6%), l'histologie de 10 biopsies était dans les limites normales, dans 6 biopsies, des 

changements mineurs ont été signalés y compris des hépatocytes ballonnées avec dilatation 

sinusoïdale légère, alors que les 4 biopsies restantes montraient une hyperplasie nodulaire 

régénérative. 

Le mécanisme de l'hyperplasie nodulaire régénérative peut être dû à la privation du 

flux portal vers le foie [10] ; 

Dans la série de El-Karaksy et al [113], la biopsie hépatique a été effectué chez 71 

malades (/169 malades) soit 42%, elle est revenue normale chez 64 malades, soit 90% des 

biopsies sans anomalies. 7 malades ont des anomalies histologiques à la biopsie. 

 

3.2.5 Radiologie : 

• Echographie doppler : 

Le premier examen radiologique chez tout enfant qui présente des hématémèses devrait 

être une échographie abdominale couplée au doppler dans le but d’évaluer le statut de la veine 

porte, l'une des constatations radiologiques les plus importants pour le diagnostic du 

cavernome porte.  

Une évaluation complète de la vascularisation intra-abdominale, y compris les veines 

hépatiques, la perméabilité des veines splénique, mésentérique supérieure et la veine cave 
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inférieure doit être faite, ainsi que les mensurations de la rate confirment les données de 

l'examen clinique. 

Le cavernome portal se présente sous forme de vaisseaux dilatés serpigineux entourant 

le plus souvent le tronc porte au niveau du hile et du petit épiploon. Son extension dépend de 

l’étendue de la thrombose, on rencontre des cavernomes intra-hépatiques; alors que les 

thromboses spléniques et mésentériques peuvent induire un cavernome intra- et péri-

pancréatique.Le mode doppler couleur est intéressant pour prouver la nature vasculaire des 

structures tubulaires et anéchogènes visualisées en échographie mode B.  

Tableau 20 : résultats échographiques 

 

 
Signes 

échographiques 

 
Abd El-Hamid et al. 

(2008) [106] 

 
El-Karaksy et al. 

(2014) [113] 

 
Notre série 

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 Vésicule 
biliaire 

- - 27,7% (paroi 
épaisse) 

Lithiase biliaire - 0,6% 5,5% 

V. mésentérique dilatée - - 5,5% 
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Dans la présente étude, la présence d’une néo-vascularisation (cavernome portal) dans 

la zone de thrombus était présente chez tous les patients, le flux enregistré est de type 

veineux, hépatopète, avec une modulation respiratoire diminuée voire abolie. 

Des modifications complexes du parenchyme hépatique surviennent au cours du 

développement du cavernome portal, On observe une artérialisation puis une atrophie des 

territoires hépatiques dits périphériques par diminution de l’apport du flux portal, entrainant 

une artérialisation compensatrice insuffisante conduisant à une atrophie.  Ces territoires sont 

le lobe gauche (segment II et III) et la région postérieure du foie droit (segment V, VI, VII et 

VIII), par contre, on remarque une hypertrophie compensatrice du lobe caudé et du segment 

IV.  

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

modifications, qu’ils nommaient le complexe atrophie-hypertrophie secondaire à la présence 

du cavernome portal. D’autres anomalies parenchymateuses du foie (nodules, hétérogénéité, 

kystes, abcès…) peuvent être observées. 

L’échographie doppler et l’écho-endoscopie permettent une analyse plus fine de la 

voie biliaire principale dans un contexte de cavernome porte. La présence concomitante de 

calculs n’est pas rare et il est parfois difficile de savoir si le calcul résulte d’une stase biliaire 

an amont d’une sténose liée au cavernome ou si le calcul est responsable de la dilatation sus-

jacente. 

En écho-Doppler, les signes tardifs, peu spécifiques liés à l'hypertension portale sont : 

o L’épaississement de la paroi vésiculaire,  

o L’augmentation de l'index de résistance de l'artère hépatique,  

o La diminution du flux portal. 

Le balayage systématique des reins peut donner des indices de diagnostic utiles parce 

que les enfants atteints de fibrose hépatique congénitale peuvent également avoir une maladie 

autosomique dominante poly-kystique rénale et d'autres anomalies rénales. 
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• TDM : 

Le scanner a l’avantage d’être une méthode sensible dans le diagnostic d’extension de la 

thrombose au sein du système porte, ainsi qu’au niveau du réseau veineux mésentérique. Il est 

également pertinent dans le diagnostic étiologique, notamment pour les causes locales. 

Sur l’étude de Vilgrain et al. [130], et sur une comparaison entre un groupe de malades 

avec cavernome portal sans cirrhose ni néoplasie et un groupe témoins, ils ont pu constater 

l’existence d’une atrophie plus courante du segment latéral gauche et une hypertrophie du 

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

deux groupes de signes: 

• Signes communes avec la cirrhose et le cavernome portal: splénomégalie, 

varices, veines collatérales, et ascite. 

• Signes atypiques par rapport à la cirrhose :  

1- Une surface hépatique nodulaire rare chez les malades avec 

cavernome mais quasi fréquente chez les malades avec cirrhose.  

2- L'atrophie latérale du segment gauche a été observée chez la 

majorité des patients porteurs de cavernome portal, à la différence 

de ceux atteints de cirrhose, où ce segment est généralement élargi.  

3- Tous les patients avec cavernome ont un segment IV normal ou 

hypertrophié, alors que son diamètre est fréquemment diminué chez 

les patients atteints de cirrhose.  

4- La dilatation des voies biliaires est très rare chez les patients atteints 

de cirrhose. [130] 

La présence de veines de dérivation au sein de la voie biliaire principale peut être mise 

en évidence en tomodensitométrie. 

• IRM : 

L’IRM est rarement indiquée en cas de cavernome porte chez l’enfant vu la multitude 

des inconvénients : principalement la diminution de la qualité des images liées à l’état du 
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patient et qui peut survenir en cas d’ascite, ainsi qu’un effet de va et vient du flux portale peut 

être source de faux positifs. Par ailleurs, très coûteuse, elle reste d’indication exceptionnelle 

dans notre contexte. 

L’IRM trouve son indication en cas de suspicion de biliopathie portale c’est le 

meilleur examen pour affirmer qu'il s'agit bien d’une compression de la voie biliaire par les 

veines du cavernome, notamment les séquences HASTE qui permettent la visualisation 

simultanément des veines du cavernome en noir et des voies biliaires en blanc, prouvant ainsi 

le rapport direct entre les sténoses biliaires et les veines du cavernome [131].  

Van Hoe est le premier qui avait décrit le retentissement biliaire du cavernome portal 

en CP-IRM, rapportant un aspect de compression extrinsèque nodulaire de la voie biliaire et 

décrivent le « pseudo-cholangiocarcinoma sign » [133] 

 

3.2.6 Endoscopie : 

• Varices œsophagiennes et signes rouges:  

La classification des varices œsophagiennes (décrite par Soehendra) est la plus utilisé 

dans la pratique endoscopique, les recherches de Baveno en 2005 et 2010 sur la méthodologie 

de diagnostic ont recommandé que la définition des varices doive reposer sur leur taille [195]; 

L'endoscopie est justifiée même si la source de l'hémorragie digestive haute semble 

évidente, c’est le cas des patients porteurs de varices œsophagiennes lors du saignement, 

parfois il peut s’agir d'un saignement dû à une gastrite ou à un ulcère.(Voir tableau 19) 

• Grade 1 : Les VO de petite taille sont aplaties par l’insufflation ; à faible 

risque hémorragique.  

• Grade 2 : Les VO  tortueuses persistent à l’insufflation mais séparées de 

muqueuse saine ; à risque hémorragique modéré.  

• Grade3 : Les VO tortueuses persistent à l’insufflation et confluentes sur 

plus de 1/3 de la circonférence luminale ; à haut  risque hémorragique.  

• Grade 4 : Présence de signes rouges ; à haut risque hémorragique. 

Il est également important de préciser la présence et l’aspect des signes rouges sur les 

VO qui sont des marqueurs du risque hémorragique et non un stigmate d’hémorragie récente. 
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Le saignement des varices se produit généralement par l'érosion ou la rupture de la 

paroi du vaisseau dilaté, cette érosion de la paroi vasculaire est précipité par l'œsophagite 

causée par le reflux, l'ingestion du médicament (AINS), ou une maladie fébrile [177].  

La taille de la varice, l'épaisseur de la paroi du vaisseau contrôlent les récidives 

hémorragiques des VO. La taille des varices est en relation étroite avec le risque de 

saignement cela est démontré par Rector et al. [194], les VO de grande taille semblent plus 

susceptibles de saigner, la ligature endoscopique des VO a également été suggérée comme 

facteur de risque de récidive hémorragique [195].  

L’épaisseur de la paroi est difficile à évaluer par l’endoscopie, mais les varices 

tendues bleu rougeâtre et la muqueuse congestive sur et autour les varices (taches rouges 

cerises) sont susceptibles de saigner [105]. La preuve relative au risque d'hémorragie par 

rupture de varices secondaire à la pression portale élevé n’est pas concluante. 

• Gastropathie hypertensive :  

La fréquence des gastropathies hypertensives est plus faible chez les patients avec 

cavernome porte que chez les cirrhotiques, elle semble être liée à la gravité de l’atteinte 

hépatique [28, 134]. 

C’est la classification du NIEC, retenue par la conférence d’experts de Baveno III, qui 

est actuellement la plus utilisée ; On distingue donc la gastropathie : 

• Légère  :  Petites zones polygonales de couleur claire uniforme 

• Modérée  :  Les polygones sont centrés par un point rouge  

• Sévère  :  Les polygones sont de couleur rouge uniforme 

Les signes rouges : 

• Plats : Lésions < 1 mm rouges aplaties, 

• Les « cherry-red spots » ou signes rouges surélevés : Lésions > 2 mm rouges 

légèrement surélevées, 

• Les « black brown spots » ou taches brunes : Tâches irrégulières, brunes ou 

noires, persistant après lavage et correspondant à des hémorragies intra 

muqueuses, 
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Les chercheurs ont suggéré que l'incidence de la gastropathie hypertensive chez les 

enfants suivis pour cavernome porte, augmente dans le groupe sclérothérapie [135] 

Poddar et al. Ont montré sur étude prospective de 274 enfants atteints de thrombose 

porte extra-hépatique que les fréquences des varices gastriques et de la gastropathie 

hypertensive (GHT) ont été de 68,6% et 27%, respectivement à la FOGD. Après la 

sclérothérapie, il y avait une diminution significative de la fréquence des VO, mais une 

augmentation isolée de l'incidence des varices gastriques et de la GHT [136]. Trois 

malades de notre série (21,3%) présentaient une gastropathie hypertensive en dehors de 

toute sclérothérapie, dans l’étude d’Al Karaksy et al. [113] et Abd El-Hamid [106],la 

GHT était présente chez 7% et 26% respectivement. 

• Les varices ectopiques :  

Les varices ectopiques du duodénum, rectum, anus, côlon ou vésicule biliaire sont 

significativement plus fréquentes chez les patients atteints de thrombose veineuse portale 

chronique que chez les patients avec cirrhose [137,138]. 

Les varices ano-rectales sont présents chez 80 à 90% des patients présentant une 

thrombose veineuse portale. Ils sont généralement de grade III (supérieure à 6 mm et faisant 

saillie dans la lumière intestinale). Ils saignent rarement, mais quand ils le font, ils provoquent 

des complications graves, leur développement est en relation avec l’évolution de la maladie 

dans le temps [140].  

Les varices sont observées également au niveau de la vésicule biliaire chez 34% des 

patients adultes atteints de thrombose porte chronique extra hépatique par contre ils sont rares 

chez les enfants ainsi que la présence de la thrombose de la veine porte est un déterminant 

important pour le développement de varices de la vésicule biliaire[139].  

La principale indication de la coloscopie est le saignement rectal, elle met en évidence 

la présence des varices colorectales et une muqueuse hyperémie, d’autres changements de la 

muqueuse rectale chez les patients présentant une hypertension portale se traduisent par une 

dilatation tortueuse des capillaires des muqueuses avec œdème de la lamina propria et infiltrat 

inflammatoire chronique léger le plus souvent. 
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• Facteurs endoscopiques prédictifs de saignement : 

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

suivants :  

• La taille des VO,  

• La présence de signes rouges (en particulier les zébrures).  

• Et l’hypertension veineuse portal, à noter qu’un gradient de pression 

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

Tableau 21 : résultats endoscopiques 

 
Signes 

endoscopiques 

 
Abd El-Hamid et 

al. (2008)[106] 

 
Ferri PM et al. 

(2012)[107] 

 
El-Karaksy et 
al. (2014)[113] 

Notre série 

FOGD 100% - 93,4% 83,3% 

VO 85,1% - 93,7% 93,3% 

VO I 9% 16,4% - 14,2% 

VO II 25% 40% - 66,2% 

VO III 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% (ulcère et 
gastrite 

nodulaireHP+) 
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3.3 Profil étiologique : 

3.3.1 Facteurs locaux : 

• Cathétérisme ombilical : 

Les cathéters veineux centraux représentent le facteur de risque majeur pour le 

développement des événements thromboemboliques (ETV) chez l’enfant. Ces derniers 

provoqués par les cathéters veineux centraux et survenant chez les nouveau-nés dans plus de 

90% et presque 70% chez l’enfant plus âgé ; Ces cathéters veineux ombilicaux ont un effet 

thrombogène parce qu’ils irritent et/ou endommagent les parois vasculaires et perturbent 

localement le flux sanguin. Une irritation supplémentaire de la paroi vasculaire peut provenir 

des médicaments administrés par le cathéter. 

Dans notre série, un seul malade a bénéficié d’un cathétérisme ombilical au cours de la 

période néo-natale sur une durée de 10 jours (pour détresse respiratoire et septicémie), 

l’enfant a également reçus de la vancomycine+ fortum+ Amiklin. 

Une contre-indication relative était démontrée pour l’administration de vancomycine 

par cathéter artériel ombilical (CAO) en raison des effets de vasospasme et pâleur de la peau 

rapportés dans la littérature médicale [144, 145]. 

L’administration des médicaments par cathéter veineux ombilical (CVO) est 

relativement sûre. Les complications découlent essentiellement du mauvais positionnement du 

cathéter, c’est-à-dire lorsque le CVO est bloqué en position intrahépatique, plusieurs rapports 

ont décrit le développement d'abcès du foie chez les nouveau-nés, chez qui la pointe du 

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

 L’injection de solutés hypertoniques s’avère plus dangereuse, puisqu’elle peut entraîner 

une nécrose hépatique et un cavernome portal de mauvais pronostic, Les risques 

thrombotiques et les complications infectieuses augmentent avec la durée d’utilisation du 

cathéter, raison pour laquelle une durée d’utilisation courte (inférieure à trois jours) est 

souvent préconisée [142,143]. O'Hara et al. [148] ont montré que les taux d'infection et de 

complications étaient similaires entre les nourrissons gérés avec un cathéter veineux ombilical 

en place jusqu'à 28 jours par rapport aux nourrissons gérés avec un cathéter veineux ombilical 
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remplacé par un cathéter veineux central percutané après 7 jusqu'à 10 jours, alors selon eux, 

[148] la durée du placement du cathéter ne devrait pas jouer un rôle important dans le 

développement de complications, 

Tableau 20 : Liste des médicaments documentés pouvant ou ne devant pas être administrés 
par le cathéter artériel ombilical (CAO) [206] 

 

* : certains produits doivent être dilués 

Réduire les facteurs de risque de la thrombose veineuse portale chronique dans une 

tentative d'empêcher le cathétérisme ombilical peut ne pas être réalisable chez un nouveau-né 

avec un besoin pour un accès veineux central. C’est la raison pour laquelle, les stratégies de 

prévention comprendraient le placement du cathéter veineux ombilical dans la bonne position 

initiale, l’évitement des traumatismes lors de son insertion, le retrait du cathéter veineux 

ombilical dans moins d’une semaine voir même dans 3 jours, l'évitement de la transfusion et 

des médicaments contre indiqués à travers le cathéter veineux ombilical [141]. 

 

Administration  par CAO 
possible 

 

Administration par CAO 
avec précautions* 

Administration par CAO  
contre-indiquée* 

 
Albumine 

Aminophylline 
Ampicilline 

Caféine 
Céfotaxime 

Dexaméthasone 
Digoxine 

Furosémide 
Gentamicine 

Héparine 
Hydrocortisone 

Nutrition parentérale totale 
NaCl 0,9% 

Pancuronium 
Pénicilline G 
Phentolamine 

 
Alprostadil 

Bicarbonate de sodium dilué 
Chlorure de potassium dilué 

Emulsions lipidiques 
Glucose (maximum 15%) 

Ibuprofène 
Indométacine 
Vancomycine 

 

 
Adrénaline 

Amphotéricine B 
Diazépam 

Dobutamine 
Dopamine 

Isoprotérenol 
Noradrénaline 

Sels de calcium 
Phénobarbital 
Phénytoine 

Trométhamine (THAM) 
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• Omphalite et sepsis néo-natal : 

Dans les pays en développement et en l’absence de pose de cathéter veineux ombilical, 

l’omphalite est la cause la plus fréquente de thrombose porte et donc de cavernome portal 

[149]. 

Les infections graves de l’ombilic du nouveau-né sont devenues rares dans les pays 

développés. Elles surviennent actuellement en l’absence d’hygiène. Il s’agit d’infection à 

staphylocoque, streptocoque ou germes anaérobies. Elles exposent au risque de lymphangites, 

d’érysipèle, de cellulite, de gangrènes et de thrombose de la veine porte surtout dans les pays 

en voie de développement, le risque est augmenté en cas d’accouchement à domicile par des 

personnes non formées, ainsi que par l’usage de matériel non stérile pour sectionner le 

cordon. 

L’abcès du foie est une affection rare chez les nouveaux nés et son diagnostic 

nécessite un haut degré de suspicion. La tomodensitométrie et l'échographie sont les moyens 

diagnostiques les plus sensibles pour détecter l'abcès hépatique. La thrombose veineuse porte 

et la formation du cavernome porte sont des complications rares qui suivent soit l’abcès du 

foie soit la septicémie du nouveau-né. Sethi SK et al. [150], ont rapporté, dans leur étude, le 

cas de deux nouveau-nés avec abcès hépatique, après cathétérisme ombilical veineux, 

compliqués de thrombose de la veine porte et formation du cavernome porte. 

• Les interventions chirurgicales : 

Les interventions chirurgicales abdominales représentent la 2ème catégorie des causes 

locales qui, intentionnellement ou non, peuvent être responsable d’une lésion du système 

veineux portal. En règle général, les interventions chirurgicales abdominales ou abdomino-

pelviennes ne sont responsable de thrombose de la veine porte que si une affection 

prothrombotique ou une hypertension portale préalable est associée. 

Selon Ferri et al. [107], l'association de plusieurs facteurs observés chez 10 patients 

(18,2%) peut être expliquée par la nature multifactorielle responsable de la constitution de la 

thrombose veineuse portale [107] 
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• Les traumatismes abdominaux : 

L'origine post-traumatique de la thrombose de la veine porte représente des 

circonstances pathologiques exceptionnelles, et qui sont mal documentés (les cas décrits dans 

la littérature sont peu nombreux).Le traumatisme peut cisailler la veine porte et induire une 

lésion endothéliale qui initie la formation de thrombus. L'état thrombogène sous-jacent 

favorise l'extension progressive du thrombus. 

En effet, chez l’enfant la formation de thrombose suit le traumatisme, comme le 

montre l'échographie normale effectuée quelques heures après l'accident selon Gonzalez et al. 

[151], ce concept était bien démontré et confirmé par le scanner abdominal effectué six mois 

plus tard en montrant des stigmates de la thrombose de la veine porte ancienne avec un 

caractère hypodense du thrombus et développement du cavernome portal. 

Un seul patient de la présente série était victime d’un traumatisme abdominal 

fermé (péritonite sur perforation iléale) traité chirurgicalement avec confection d’une 

iléostomie, 3mois plus tard une splénomégalie énorme a été découverte lors de la deuxième 

intervention chirurgicale pour rétablir la continuité intestinale. Une échographie effectuée 

ultérieurement a montré une HTP sur cavernome portal, ce cas confirme les constatations des 

études précédentes. 

Un autre argument en faveur de l'origine post-traumatique de la thrombose système 

porte est l'absence d'autres causes locales, telles que la cirrhose, ou néoplasie abdominale. 

La rareté de cette cause est expliquée par la rareté des lésions du système porte en cas 

de traumatisme abdominal. 

• Fibrose hépatique congénitale : 

La fibrose hépatique congénitale est une affection héréditaire, à transmission 

autosomique récessive, caractérisée par un élargissement des espaces portes par la fibrose et 

de multiples canaux biliaires. Elle est souvent associée à d’autres malformations congénitales 

des voies biliaires. La lésion initiale est une malformation de la plaque ductale des canaux 

biliaires inter lobulaires [207].  



 

101 

 

Sa principale complication clinique est l’hypertension portale. La plupart des malades 

font leur premier épisode d’hémorragie digestive entre 5 et 20 ans. On peut aussi observer des 

épisodes d’angiocholite et des formes de fibrose hépatique asymptomatiques.  

L’hypertension portale est vraisemblablement secondaire à une atrophie ou à une 

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

                                                           
1
Un patient avec une cholangite sclérosante et l’autre avec hépatite virale C post-transfusionnelle 

Auteurs : Cathétérisme 
ombilical 

Omphalite Sepsis néo-
natal 

Inf. abd. Chirurgie 
abd. 

Trauma. 
abd. 

Prise medic. consan
guinité 

Autres1 Aucun 

Abd El-Hamid et 
al. (2008)[106] 

14 (12%) - 8 (7%) 9 (8%) - - - - 26 (24%) 67 (62%) 

Weiss B. et al. 
(2010)[110] 

6 (20%) 2 (6,6%) 1 (3,3%) - - - - - - 17 
(56,6%) 

El-Karaksy H. et 
al. (2011)[112] 

2 (5%) 3 (7,5%) 2 (5%) 0 - - - 13 
(32,5%) 

- - 

Ferri PM et al. 
(2012)[107] 

20 (36,4%) - 9 (16,4%) 2 (3,6%) 1 (1,8%) - - - 4 
(7,3%) 

28 
(50,9%) 

Ferri PM et al. 
(2012)[109] 

13 (40,6%) - 8 1 - - - - 2 - 

El-Karaksy et a 
(2014)[113] 

8 (4,7%) 9 (5,3%) 11 (6,5%) 2 (1,2%) 1 (0,6%) - - - - - 

Notre série 1 (5,5%) 2(11,1%) 2 (11,1%) 2 
(11,1%) 

1 (5,5%) 1 (5,5%) 1 (5,5%) 7 
(38,8%) 

2 (11,1%) 9 (50%) 
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3.3.2 Facteurs généraux : 

Les déficits familiaux en inhibiteur de la coagulation (antithrombine III, protéine C, et 

surtout protéine S) sont considéré comme causes de thrombose de la veine porte. Ces déficits 

ne sont compatibles avec la vie post-natale qu’à l’état hétérozygote, où la concentration de la 

protéine fonctionnelle est voisine de 50% de la normale,  

Il a été rapporté que les complications thromboemboliques se développent chez la 

moitié des hétérozygotes [152]. Les déficits en inhibiteurs de coagulation sont estimés à 

augmenter le risque de thrombose veineuse profonde d'environ 10 fois, et signalés comme des 

facteurs de risque importants.  

 Ces carences en inhibiteurs naturels de coagulation sont rares avec une fréquence de  

moins de 0,4% des individus sains et 1-3% des patients atteints de thrombose veineuse 

profonde [152,153]. 

Á travers l'analyse des niveaux d'activité des protéines pro coagulantes chez les 

parents des enfants atteints de thrombose veineuse porte, aucun cas de déficit héréditaire n’a 

été confirmé sur l’étude de Pinto et al.[111], comme ce fut le cas pour la majorité des enfants 

figurant dans trois autres études: Dubuisson et al., (n = 20) [154], Uttenreuther-Fischer et 

al., (n = 23)[155] et Heller et al., (n = 24) [104] , 

Dans cette analyse les familles des patients ont été étudiés, Dubuisson et al. ont 

observé un seul cas de déficit héréditaire de la protéine S, Uttenreuther-Fischer et al. [155] a 

noté un déficit héréditaire de la protéine C chez un seul patient, et dans l’étude de Heller et al. 

[104], le déficit en protéine C était présent chez un patient et un déficit en antithrombine chez 

un autre. 

Les résultats de ces études, indiquent que, probablement, les carences en protéines 

inhibiteurs de la coagulation sont, pour la majorité des enfants et des adolescents avec 

thrombose veineuse porte, une conséquence et non une cause, Certaines études ont montré 

une augmentation de la concentration des protéines inhibitrices de la coagulation après une 

correction chirurgicale directement sans passer par l'obstruction veineuse [156,157], ce qui 

confirme cette hypothèse. Selon Pinto et al. [111], les troubles thrombotiques de nature 
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héréditaire ne semblent pas jouer un rôle important chez les enfants et les adolescents avec 

thrombose veineuse porte. D’après les études, on constate une forte prévalence de ces 

troubles, ce qui suggère que leur rôle est plus pertinent en pédiatrie que chez les adultes, mais 

un plus grand nombre de malades avec des antécédents familiaux détaillés (difficile de 

recruter dans notre cadre) seraient nécessaires pour mieux comprendre et confirmer cette 

constatation. Dans notre série, on n’a pas mené une enquête familiale pour évaluer la présence 

des déficits héréditaire 

Les déficits en protéine C, protéine S et antithrombine III, augmentent le risque de 

thrombose veineuse selon Gurakan et al.[158]qui rapportaient que 5 des 12 enfants (41,6%) 

atteints de thrombose veineuse porte extra-hépatique avaient des déficits soit isolé ou combiné 

des protéines C, S, anti thrombine III. Selon Al Karasky et al., 27,5% avaient un déficit en 

protéine C et 2,5% avec un déficit en  antithrombine III [159].Dans l'étude de Weiss et al. 

[110], 2 patients (6,6%) avaient des taux de protéine C faibles, l'un d'eux associé à un déficit 

en protéine S. 

Mack et al. [157] ont montré que les troubles de la coagulation sont des conséquences 

physiopathologiques de la thrombose veineuse porte extra-hépatique (TVPEH) chez l’enfant, 

de privation du foie du flux veineux portal, et que la restauration chirurgicale de flux veineux 

portal intrahépatique corrige les anomalies. 

 

3.3.2.1 Déficit en antithrombine : 

La prévalence du déficit en antithrombine III est de 0,02% chez la population générale, 1% 

chez les patients avec thrombose veineuse, et1,2% chez les enfants avec une TVP [111] ; Le 

résultat de dosage de l’antithrombine est affecté par un traitement par héparine. 

 

3.3.2.2 Déficit en protéine C : 

La prévalence du déficit en protéine C chez la population générale est de 0,2-0,4%, et 

de 3% chez les patients présentant une thrombose veineuse et chez les enfants avec une TVP 

la prévalence est de 2,5%[111]. 
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Une étude indienne a constaté que la majorité des enfants atteints de thrombose 

veineuse porte ont un déficit en protéine C fonctionnelle ou des anticorps anticardiolipines 

anormalement élevés [160] ; De même chez les patients mexicains avec thrombose veineuse 

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

 

3.3.2.3 Déficit en protéine S : 

Le seul indice fiable de déficits en protéine S est la diminution de la concentration 

globale, cette dernière est influencée par la forme liée à la C4 binding protein ; cette forme 

liée n’est pas fonctionnelle. La prévalence du déficit en protéine S chez les enfants avec TVP 

est de 1,2%, et de 1-2% chez les patients avec thrombose veineuse [111]. 

Denninger et al. [50] Ont constaté que, dans les cas de thrombose veineuse porte non 

cirrhotique, la carence en protéine S a été trouvée chez un nombre élevé de patients [50] et 

dans une étude du Royaume-Uni, déficit en protéine S a été trouvé chez 38% des patients 

présentant une thrombose de la veine porte. Une autre étude de Fischer et al.[161], chez les 

patients atteints de thrombose veineuse porte chronique avec fonction hépatique normale, les 

déficits isolés ou associés de la protéine C, protéine S et antithrombine étaient présentes chez 

62% des cas, mais les enquêtes familiales ont confirmé que la majorité d'entre elles ont été 

acquises, plutôt que héréditaire [161].Cependant, une minorité de cas de TVP peuvent avoir 

un véritable déficit héréditaire sous-jacent de la protéine anticoagulante et cela ne peut être 

confirmé que par une enquête minutieuse des membres de la famille. 

 

3.3.2.4 Résistance à la protéine C : 

La résistance à la protéine C activée est liée dans 95% des cas à une mutation touchant 

l'un des sites de clivage du facteur V par la protéine C activée. 

Le diagnostic repose sur un test de dépistage consistant à mesurer un temps de 

coagulation en présence de protéine C activée. Si le patient est normal, le temps de 

coagulation est allongé au-delà d'un certain seuil. Il sera plus court si le patient est porteur de 
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la mutation facteur V Leiden empêchant le clivage par la protéine C activée mais l’activité 

coagulante reste normale. 

En présence d'une résistance à la protéine C activée, il est nécessaire de rechercher la 

mutation facteur V Leiden. Cette recherche de mutation constitue le test de confirmation et 

permet de préciser le caractère hétérozygote ou homozygote de la mutation. 

 

 

3.3.2.5 Hyperhomocystéinémie : 

L’hyperhomocystéinémie est caractérisée par la présence de haut niveau de 

l'homocystéine  par colorimétrie / spectrophotométrie. Une fois diagnostiquée, il peut résulter 

d'une mutation de la méthyl-tétra-hydro-folate réductase (MTHFR), une carence en acide 

folique, ou une carence en vitamine B12, la teneur en acide folique et la vitamine B12 est 

mesurée par chimiluminescence. 

L’hyperhomocystéinémie est, relativement, considéré comme un faible facteur de 

risque de thrombose, les taux d'homocystéine sont fortement influencés par le régime 

alimentaire et les déficits en vitamine B12 [12] ou acide folique. Récemment, des variations 

génétiques de l'inhibiteur du gène de la thrombine activé de fibrinolyse (TAFI) et la mutation 

du gène de méthylène tétra-hydro-folate réductase ont été décrites comme facteurs 

étiologiques associés à la thrombose de la veine porte. 

Cano et al. [102] rapportaient que la mutation MTFHR était plus fréquente chez des 

patients cirrhotiques avec thrombose porte que chez ceux sans thrombose porte (43,5% contre 

5,0%), mais d’autres séries n’ont pas trouvé de lien entre cette mutation et la survenue de 

thrombose de la veine porte [163,164]. 

L’hyperhomocystéinémie est considéré comme un facteur de risque faible sur le plan 

veineux, a noter qu’il n’y a pas d’étude sur les taux d’homocystéine très élevés (>50µM) donc 

il n’y a pas de preuve d’efficacité de la réduction du taux d’homocystéine sur le risque 

primaire et la récidive thrombotique. 
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Aucun cas d’hyperhomocystéinémie ou des niveaux réduits en vitamine B12 ou en 

acide folique n’a été diagnostiqué sur l’étude de Ferri et al. [109]. La présence isolée de cette 

mutation, qui est, en l'absence de l'hyperhomocystéinémie, ne semble pas augmenter le risque 

de PVT, qui indique l'évaluation de routine de l'homocystéine en premier lieu. 

 

3.3.2.6  Syndrome des antiphospholipides 

Le syndrome des antiphospholipides est une maladie auto-immune multi-systémique 

caractérisée par une thrombose vasculaire associée à la persistance des anticorps 

antiphospholipides positifs. Il y a actuellement une rareté des données (sur le risque de 

thrombose, la prévalence, l'incidence et traitement) chez les enfants. 

Tableau 23 : Résultats des bilans de thrombophilie chez les enfants et les adolescents 

Auteurs AT III Prot. C Prot. S APL homocystéine 

Abd El Hamid et 
al. n=6/30 [106] 

0% 6 (20%) 2 (6%) - - 

El – Karaksy et al. 
[113]n=12/40 

1 (2,5%) 11 (27,5%) 0% - - 

Weiss et al. [110] 
n=4/30 

- 2 (6%) 2 (6%) - - 

Dubuisson et al. 
[154] 

n=13/20 

10 (50%) 9 (45%) 13 (65%) - - 

Pinto et al. [111] 

n=7/14 

1 (7%) 6 (43%) 13 (21%) - - 

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’instaurer un traitement anticoagulant au 

long court chez les enfants. Certains auteurs préconisent une thérapie par anticoagulant à long 

terme pour prévenir la progression ou la récidive de thrombose, mais aucun malade de notre 

série n’a reçu de traitement anticoagulant. 

En l’absence de recanalisation de la veine porte, l’évolution se fait vers la formation 

du  cavernome portal, responsable d’hypertension portale, nécessitant les mesures habituelles 

de prise en charge (béta bloquants, traitement endoscopique des varices œsophagiennes). A ce 

stade, la poursuite du traitement anticoagulant est à discuter. 

Les facteurs pouvant incité le maintien de l’anticoagulation sont la présence d’un état 

prothrombotique sévère et l’extension à la veine mésentérique supérieure [175]. 

 

3.4.2 Traitement symptomatique : 

3.4.2.1 Transfusion : 

Le traitement des patients présentant des hémorragies par rupture de VO doit 

s’intéresser en premier à la réanimation liquidienne, d'abord sous la forme d'une perfusion de 

cristalloïdes, suivie par la transfusion sanguine iso-groupe iso-rhésus par des culots 

globulaires. La correction de la coagulopathie par l'administration de la vitamine K et / ou une 

perfusion de plaquettes ou de plasma frais congelé peut être nécessaire. Une sonde 

nasogastrique peut être placé pour documenter la présence de sang dans l'estomac et de 

surveiller les saignements en cours, on recommande également d’associer une vaccination 

anti hépatite B pour prévenir des hépatites transfusionnelles. 

Le traitement des hémorragies digestives est basé sur la stabilisation hémodynamique 

initiale du patient, réanimation cardio-respiratoire en cas de besoin et l'évaluation de la 

nécessité de transfusion, cette dernière a été nécessaire dans 79,5% des cas au moins une fois 

selon Schettino et al. [10]. mais l’étude de Abd El-Hamid et al. [106] a constaté que 47% (51 

malades) des patients ont reçu des transfusions sanguines, dont 49 dans le cadre de la 



 

109 

 

réanimation d'urgence. Sur l’étude de Ferri et al. [107], 79,5% des malades qui ont saigné ont 

été transfusé. 

Dans notre série la transfusion sanguine a été préconisée chez 14patients (93,3%) 

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

 

3.4.2.2 Somatostatine : 

La somatostatine fait partie des médicaments vasoactifs utilisés en réanimation 

médicale dans un but hémostatique, ces analogues les plus connu sont l’octréotide, le 

lanréotide, et le vapreotide. La somatostatine a une courte demi-vie dans la circulation de 1 à 

3 minutes; ses analogues possèdent d’une action plus prolongée ;  

Les protocoles d’administration de la somatostatine diffèrent selon les centres et ne 

sont pas suffisamment étudiés, mais il a été démontré qu’après une seule injection en bolus de 

250 µg de la somatostatine, on obtient la diminution du flux sanguin portal et azygos, mais 

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

La somatostatine et son analogue synthétique l’octréotide sont tous aussi efficaces 

puisqu’ils diminuent la pression portale en diminuant le flux sanguin splanchnique (le 

mécanisme exact ne soit pas connu) [166]. 

Quelques essais contrôlés randomisés soutiennent l'idée que l’efficacité de la 

somatostatine ou l'octréotide peut être équivalente à celle de la sclérothérapie pour contrôler 

l’hémorragie variqueuse aiguë. En outre, l'administration précoce des analogues de la 

somatostatine peut être associée à une meilleure maîtrise de l'hémorragie, mais sans réduction 

significative du taux de mortalité, ils sont efficaces dans l’arrêt des saignements digestifs par 

rupture de varices œsophagiennes chez plus de 75% des patients [167, 168]. Dans la pratique 

clinique, l'administration d'octréotide ou de somatostatine est combinée avec le traitement 

endoscopique des VO. 

La vasopressine peut provoquer une vasoconstriction périphérique inquiétante, mais 

l’octréotide est associé uniquement à des perturbations modérées dans l'homéostasie du 
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glucose et des douleurs abdominales [169],donc  l'octréotide est actuellement plus 

couramment utilisé que la vasopressine, puisqu’il diminue le flux sanguin splanchnique avec 

moins d'effets secondaires (en rapport avec la vasopressine qui engendre plus d’effets 

indésirables de vasoconstriction). Il peut être administré par perfusion intraveineuse continue 

de 1,0 à 5,0 µg / kg / h.  

L'utilisation de l'octréotide chez les adultes avec hémorragie variqueuse n'a pas été 

associée à une réduction des taux de récidive hémorragique ou de la mortalité. Son utilisation 

et son efficacité chez les enfants n'ont pas été rigoureusement évalués, puisqu’il a été utilisé 

pour traiter le saignement aigu sur des petites séries de cas d'enfants atteints d’hypertension 

portale avec cavernome porte. 

Dans 2 études qui comprenaient 21 et 11 enfants, respectivement [170, 171], avec 

hémorragie aiguë secondaire à l’hypertension portale, l'octréotide a été administré à une dose 

de 1 à 2 mg/ kg/h à partir de la 19èmeheures à 7 jours. Les résultats étaient similaires dans les 2 

études, avec arrêt du saignement chez environ 70%, mais les récidives hémorragiques sont 

notées chez 50% des cas. Les effets indésirables ont été rarement rapportés chez des enfants 

traités par l’octréotide, à l'exception de quelques cas d'hyperglycémie [171,172]. Dans notre 

série l’administration de la somatostatine est effectuée chez 2 malades de notre série (11,1%) 

suivi d’un traitement endoscopique pour contrôler les épisodes hémorragiques aigues difficile 

à contrôler, l’étude de Abd el Hamid et al. [106] rapportait la réduction du recours à 

l’utilisation de la sonde de sengstaken-blakmore au cours des épisodes hémorragiques aigues, 

après l’utilisation de l'octréotide en perfusion continue (25 mg / heure). 

L'expérience avec des agents vasoactifs dans les populations pédiatriques avec 

hypertension portale est trop limitée pour recommander leur utilisation chez ces patients. 

 

3.4.2.3 Inhibiteurs de la pompe à proton : 

Il est bien connu que chez les patients avec hypertension portale extra-hépatique et 

avec une fonction hépatique normale les saignements s’arrêtent habituellement d’une façon 

spontanée, mais parfois les inhibiteurs de la pompe à proton et les anti-H2 sont administrés 
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par voie intraveineuse ou per-os pour réduire le risque 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 cherché si les inhibiteurs de la pompe à 

protons (IPP) peuvent effectivement réduire le risque de saignement après ligature 

endoscopique des varices.  

Il est très difficile de démontrer l'efficacité des IPP, parce que l'hémorragie variqueuse 

est plus étroitement associée à une augmentation de la pression portale et une fonction 

hépatique altérée.  

 

3.4.3 Traitement préventif des hémorragies digestives: 

3.4.3.1 Bétabloquants : 

Le traitement à long terme par bêtabloquants non cardiosélectifs, tels que le 

propanolol, a été largement utilisé chez les adultes souffrant d'hypertension portale soit en 

prévention primaire ou secondaire. Ces agents réduisent le gradient de pression au niveau de 

la veine porte en diminuant le débit cardiaque et induire une vasoconstriction splanchnique. 

Les études effectuées chez les patients adultes montrent que les bêtabloquants peuvent réduire 

l'incidence de l'hémorragie variqueuse et améliorer la survie à long terme. Par contre les 

études sur l’utilisation de ce moyen thérapeutique chez les enfants sont limitées. 

Les données concernant l'utilisation de bêtabloqueurs pour le traitement des enfants 

atteints d’hypertension portale sont rares, proviennent principalement de séries de cas avec un 

nombre limité de malades. Dans notre série, 15/18 enfants (83,3%) ont reçus du propanolol, 

68,7% (22/32) des malades dans la série de Weiss et al. [110] ont été mis sous propanolol, 

92,3% des malades sur l’étude d’Al Karasky et al.[113],par contre 20% des malades ont été 

mis sous bêtabloqueurs sur l’étude d’Abd El Hamid et al. [106]. 

Sarin et al. [173] et Gluud et al. [174] ont rapporté l'efficacité de ces agents dans la 

prévention des hémorragies digestives et des récidives hémorragiques comme on a constaté 

chez nos malades, cette efficacité était comparable à celle de la ligature endoscopique des 

varices [173,174] mais sans avoir aucun rôle dans le contrôle d’hémorragie digestive aiguë 
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3.4.3.2 Ligature des varices œsophagiennes : 

La ligature endoscopique des varices (LEV) est le gold standard pour le traitement des 

hémorragies digestives aigues secondaires à la rupture des varices œsophagiennes. Elle est 

indiquée dans la prophylaxie primaire et secondaire pour les patients qui sont insensibles aux 

bêtabloquants. Elle est principalement réalisée en milieu hospitalier [182]. 

Actuellement, la ligature endoscopique des VO (LEV) est effectuée systématiquement 

chez les enfants. Les varices sont bagués de l’extrémité distale vers la proximale. La varice est 

tirée dans la lumière de la ligature en utilisant l'aspiration puis la bande est déployée. La 

ligature provoque une thrombose de la varice; un petit ulcère peut rester. Il est important de 

bien cibler la varice et éviter le risque de piéger la totalité de la paroi de l'œsophage dans la 

bande, en particulier chez les très jeunes patients, ce qui provoque une nécrose et/ou 

perforation. Plusieurs groupes ont décrit leur succès en utilisant la LEV chez les enfants 

atteints de varices œsophagiennes de nombreuses causes. A long terme des inhibiteurs de la 

pompe à protons réduit le risque d'échec du traitement après LEV [183]. 

La ligature endoscopique des varices (LEV) implique l’utilisation des bandes ; Bien 

qu’elle a les avantages de l'élimination rapide des varices nécessitant moins de séances et 

expose à moins de complications, son utilisation chez les jeunes enfants (<2 ans) peut causer 

des problèmes.  

Au fil des années, la LEV est devenu le mode préféré de traitement d'hémorragie par 

rupture des VO chez l'adulte. Cependant, le coût supplémentaire des anneaux est une 

contrainte, en particulier dans les pays en développement.  

3 malades de notre série ont bénéficié de séances de ligature endoscopique des varices 

comme le montre le tableau 23 : 
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Tableau 24 : suivi des malades qui ont bénéficié de LEV. * : au moment de la première LEV 

Observation Age* N° d’épisode de 

LVE 

Suites Intervalle des 

récidives 

Obs n°4 13 1 Normale 0 

Obs n°9 10 2 Normale 0 

Obs n°13 13 2 Récidive 

hémorragique 

11 jr 

 

D’autres études ont utilisé le même moyen thérapeutique pour prévenir les hémorragies 

digestives par rupture de varices chez leurs malades ; Les résultats sont cités dans le 

tableau 25: 

Tableau 25 : résultats des traitements endoscopiques en fonction des études 

Auteurs N° de 

malades 

LEV sclérothérapie Association 

Scl/LEV 

Récidives 

hémorragiques 

Abd El-

Hamid et al. 

[106] 

92/108 5% 76% 17% 37% 

Weiss et al. 

[110] 

20/32 23,3% 43,3% - 0 

Ferri et al. 

[107] 

32/55 31,3% 43,8% 25% 37,5% 

Notre série 6/18 33% 50% 17% 17% 
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3.4.3.3 Sclérothérapie : 

En pédiatrie, la sclérothérapie est actuellement utilisé uniquement chez les nourrissons 

et les jeunes enfants (<10 kg) à qui le dispositif de ligature est trop gros pour passer à travers 

le sphincter œsophagien supérieur. Lorsque la sclérothérapie est effectuée, les injections 

peuvent être soit à l’intérieur ou près des VO.  

Les injections à l’intérieur des VO induisent la formation de thrombus au sein de la 

varice, et les injections près des VO conduisent à une inflammation locale, qui ferme le 

vaisseau par la suite.  

La sclérothérapie est efficace dans le traitement de l'hémorragie variqueuse et 

l'oblitération à long terme des varices, mais elle est associée à un taux de complications plus 

élevé par rapport la ligature endoscopique. 

Elle est efficace dans l'éradication de varices œsophagiennes dans 88-100% des cas. 

Toutefois, des complications comme la douleur rétro sternale (30-60%), la fièvre (39%), 

l'ulcère (8% à 30%) et sténoses (6% à 20%) sont souvent rencontrés [176,177,178]. 

Les études récentes ont démontré le changement dans la pratique médicale de la 

sclérothérapie endoscopique pour la ligature endoscopique des VO [179-181], La méta-

analyse de la sclérothérapie chez les adultes a démontré son avantage par rapport à la 

vasopressine; ainsi qu’une efficacité comparable à la somatostatine ou l'octréotide dans la 

prise en charge des hémorragies aigues par ruptures de VO. 

Goncalves et al [135] ont évalué l'efficacité de la sclérothérapie pour la prophylaxie 

primaire chez les enfants atteints d’HTP, 50 enfants ont bénéficié de séances de sclérothérapie 

en sessions consécutives jusqu'à oblitération des VO, alors qu'un groupe de 50 autres de 

contrôle n'a reçu aucun traitement endoscopique. Même si l'éradication des varices a été 

obtenue chez 94% des cas dans le groupe sclérothérapie, 24% ont connu un épisode 

d’hémorragie digestive principalement à cause des VO persistantes, des varices gastriques et 

de la gastropathie hypertensive, pour 42% chez le groupe témoins. 

Dans notre série, parmi les 14 malades qui avaient des VO à la première FOGD ; 3 ont 

bénéficié de séances de sclérothérapie, 2 de LEV, 1 malade a bénéficié des 2 (sclérothérapie 
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et LEV) et 8 n’ont pas reçu aucun traitement endoscopique, les récidives hémorragiques chez 

le groupe qui a reçu le traitement endoscopique était de 50% et de 62,5% chez l’autre groupe 

sans traitement endoscopique. 

À long terme de suivi, les enfants qui ont bénéficié de la sclérothérapie endoscopique 

ont des taux de récidive faible.  

• Choix du traitement : 

Les modalités endoscopiques, associant à la fois la sclérothérapie et la ligature 

endoscopique des varices, sont le traitement standard de VO chez les adultes et les enfants ; 

Les deux méthodes sont très efficaces dans le contrôle des hémorragies aigues dans plus 90% 

des cas, ainsi que dans l'éradication des VO [182,183]. 

La ligature endoscopique est le premier choix pour la gestion des saignements des varices 

chez les enfants. Ce traitement peut cependant être techniquement difficile chez les jeunes et 

les petits enfants, mais la sclérothérapie est recommandé comme une approche alternative 

dans ces cas [184].  

 

3.4.4 Traitement chirurgical : 

Le traitement curatif repose principalement sur le traitement chirurgical ; le traitement 

médical, sclérothérapie ou ligature de varices œsophagiennes sont tous considéré comme 

traitement préventif des récidives hémorragiques. 

Jusqu’en 1996, le traitement chirurgical de référence était la dérivation porto 

systémique qui traitait l’hypertension portale mais exposait à long terme à des complications 

cardiovasculaires, et au développement de nodules hépatiques. 

La reperfusion portale est une nouvelle technique initialement utilisée pour le 

traitement des thromboses portales après transplantation hépatique. Ce traitement est le plus 

physiologique car il crée un néo-tronc porte.  

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

récessus de Rex depuis la veine mésentérique supérieure en interposant un greffon jugulaire 
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autologue. Des variantes techniques sont possibles reposant sur la reperfusion par d’autres 

veines du réseau portal extra-hépatique, et utilisation de différents greffons prothétiques ou 

non. 

La stratégie opératoire actuelle est de proposer en première intention une reperfusion 

lorsque l’anatomie extra-hépatique est favorable et le réseau intra-hépatique est complet et 

communiquant entre les branches portale gauche et droite. 

Il reste à préciser, par des études ultérieures, la sélection 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-gastro-entérologie et nutrition pédiatrique 

sont suivi en consultation (durée du suivi de 3mois-168 mois) avec une moyenne de 51 mois 

et une fréquence d’une consultation /3mois ou /6mois selon la stabilité clinique de l’enfant. 
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3.5.2 Evolution des malades : 

• Evolution clinique : poids et taille : 

L’évolution du poids et de la taille des malades a connu une nette amélioration puisqu’au 

moment du diagnostic le retard staturo-pondéral était chez 33,4% des malades ce taux a 

diminué au cours du suivi pour atteindre un taux de 22,2%, 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 au cours du suivi 

 RSP Poids et taille normaux 

Au moment du diagnostic 11 (61,2%) 7 (38,8%) 

Dernière consultation 7 (38,9%) 11 (61,2%) 

 

• Evolution de l’hypersplénisme : 

Les NFS de contrôle réalisé chez les enfants, au cours de leur suivi en consultation, 

avaient un but de suivre le degré de l’hypersplénisme, on a constaté la persistance ou la 

survenue d’une thrombopénie (<150000e/mm) au cours du suivi chez 6 malades (33,4%) par 

rapport à un taux de 44,4% au moment du diagnostic et une récupération des valeurs usuelles 

de plaquettes et leucocytes chez 12 malades. 

• Evolution des VO : 

L’évolution des VO chez les malades qui ont bénéficié de la sclérothérapie et/ou ligature 

endoscopique des varices après plusieurs séances consécutives (à 1 mois d’intervalle en 

moyenne) était : l’éradication des VO chez 4 malades, l’involution des VO chez 2 malades. 

Le saignement des varices se produit généralement en raison de l'érosion ou la rupture de 

la paroi du vaisseau dilaté. L’hémorragie due à l'érosion de la paroi vasculaire est précipité 

par l'œsophagite causée par le reflux, l'ingestion du médicament (AINS), ou une maladie 

fébrile [177].  

La taille de la varice, l'épaisseur de la paroi du vaisseau et de soutien des tissus contrôlent 

les récidives hémorragiques des VO. La taille des varices est en relation étroite avec le risque 

de saignement cela est démontré par Rector et al. [194], les VO de grande taille semblent plus 
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susceptibles de saigner, la ligature endoscopique des VO a également été suggérée comme 

facteur de risque de récidive hémorragique [195].  

L’épaisseur de la paroi est difficile à évaluer par l’endoscopie, mais les varices tendues 

bleu rougeâtre et la muqueuse congestive sur et autour les varices (cerise taches rouges) sont 

susceptibles de saigner [105].  

La preuve relative au risque d'hémorragie par rupture de varices secondaire à la pression 

portale élevé n’est pas concluante. 

• Evolution sous traitement : 

La gestion des hémorragies digestives par rupture de VO chez les enfants est une modalité 

de traitement difficile et moins bien établie en raison de la rareté de bonnes preuves qui 

peuvent être utilisées pour évaluer le risque et les avantages d'une stratégie particulière. 

La ligature endoscopique des varices est actuellement le premier choix pour la gestion des 

saignements des varices chez les enfants. Ce traitement peut cependant être techniquement 

difficile chez les jeunes et les petits enfants, la sclérothérapie est donc recommandé comme 

une approche alternative dans ces cas [176]. 

15 malades de la présente série ont été mis sous propanolol, 9 (60%) sous propanolol seul 

et 6 en association avec traitement endoscopique. Pour les enfants traité par propanolol seul, 3 

(33,4%) ont eu des récidives hémorragiques, et 6 (66,7%) n’ont pas récidivé (1 malade n’a 

pas récidivé après augmentation des doses du propanolol). 92,3% des malades ont été mis 

sous propanolol, sur l’étude de Al Karaksy et al. [113], dont 39,6% des malades ont eu des 

récurrences hémorragiques malgré le traitement 

Les études chez les adultes recommandent l'utilisation de b-bloquants non sélectifs pour la 

prophylaxie primaire et secondaire de saignement des varices [186]. La LEVen prophylaxie 

primaire peut être réservé à ceux qui ne peuvent pas tolérer b-bloquants non sélectifs. 

Une combinaison de b-bloquants non sélectifs et LEV est la recommandation de choix 

pour la prophylaxie secondaire. L'utilisation à long terme des b-bloquants non sélectifs ne 

peut pas êtrerecommandée chez les enfants en raison de l'absence de données suffisantes, car 
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ces agents peuvent bloquer le mécanisme de compensation physiologique d’une hypervolémie 

lorsque le saignement se produit [184]. 

Sur l’étude d’AlKaraksy et al. [113], et même si leurs malades ont développé des 

cytopénies avec le temps, ils étaient trop jeunes pour subir une splénectomie par crainte 

d'immunosuppression. Avec le suivi, ces nourrissons et les enfants ont été observés et se 

portaient bien même avec leur thrombopénie, et même quand ils ont développé une 

hémorragie variqueuse, il était contrôlable. Cette expérience nous a rendus plus confiants pour 

éviter la splénectomie pour les enfants avec cavernome portal 

Le traitement chirurgical est indiqué en cas de récidives hémorragiques malgré un 

traitement endoscopique approprié, splénomégalie massive et / ou hypersplénisme sévère, 

retard de croissance important et dans le biliopathie portale symptomatique [187-189] 

Le traitement chirurgicale a été proposé et discuté chez certains malades de notre série soit 

pour hypersplénisme sévère ou résistance au traitement endoscopique, mais le système 

veineux mésentérico-splénique ne le permet pas 

L'apparition de nouvelles techniques chirurgicales a amélioré les résultats obtenus chez les 

enfants avec shunts [126, 157, 187, 188]Aujourd'hui, la dérivation spléno-rénale distale est 

une méthode utilisée dans la plupart des services, mais le shunt Rex (bypass mésentérique 

gauche) a émergé comme la technique la plus appropriée [187, 190, 191] ; mais cela n’est pas 

réalisable chez tout patient. 

 

3.5.3 Complications du suivi : 

3.5.3.1 Décès : 

A l'heure actuelle, en l'absence de cirrhose sous-jacente, la fréquence et surtout la 

mortalité par hémorragies ont beaucoup diminué. Le taux de décès par hémorragie digestive 

est en effet passé, des années 60-70 aux années 80-90, de 2 % par an à 0,35 % par an [21, 37] 

L'hémorragie variqueuse semble porter un faible risque de décès chez les enfants 

présentant une thrombose de la veine porte sans aucune atteinte du parenchyme hépatique 
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[37], le pronostic est généralement mieux en raison de la faible incidence des maladies 

associées, avec un taux de survie en 10 ans supérieurs à 70% [37] 

L’hémorragie variqueuse chez les adultes atteints de cirrhose est une maladie mortelle 

avec un taux de mortalité élevé; ce concept confirme que les enfants sont plus résistants à des 

épisodes de saignement, en particulier chez les patients atteints d’hypertension portale non 

cirrhotique. En effet, dans cette série, les épisodes hémorragiques n’ont pas causé aucun 

décès ; le même résultat a été démontré sur l’étude d’Alberti et al. [205]. Par conséquent, 

l’hypertension portale dans ce cadre porte une morbidité élevée, mais un faible taux de 

mortalité. 

Les épisodes fréquents voir continus de saignement fixent des limites pour le patient et 

pour sa famille, ainsi que l’attente de survenue de tels événements effrayants fait diminuer et 

limiter la qualité de vie des malades. 

 

3.5.3.2 Récidives hémorragiques : 

L’évolution naturelle du cavernome portal est caractérisée par la fréquence élevée des 

récidives hémorragiques avec ou sans traitement 

En cas de thrombose portale chronique,  l’âge de présentation chez l’enfant prend un 

aspect bimodal, il a été décrit, que chez les enfants qui ont eu des antécédents de cathétérisme 

ombilicale veineux, d’omphalite ou de septicémie néonatale, la maladie se manifeste 

habituellement à un âge précoce (3 ans) alors que chez les patients qui ont eu des antécédents 

d’infections intra-abdominales ou sans antécédents (TVP chronique idiopathique), la maladie 

se déclare à un âge tardif (8 ans) ou parfois à l'âge adulte précoce [28,37], c’est pour cette 

raison que les épisodes de récidives hémorragiques par rupture des VO sont liées 

principalement à des épisodes infectieuses, et sont plus fréquentes et plus graves avec l'âge, 

mais les récurrences ont tendance à diminuer après la puberté selon certains auteurs [37] à 

cause du développement d’une circulation collatérale, 

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

présentant une obstruction de la veine porte va diminuer à l'adolescence en raison du 
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développement des collatéraux porto-systémiques spontanées mais Lykavieris et al [192]a 

suivi 44 enfants avec cavernome porte de l'âge de 12 ans avec une moyenne de 8 ans, et 

rapportait que la probabilité de saignements a été de 49% à l'âge de 16 ans et augmenté à 76% 

à l'âge de 24 ans.  

Si l'enfant avait saigné avant l'âge de 12 ans, la probabilité de saignement était plus 

élevée que chez ceux qui n’avaient pas saigné. En outre, il n'avait pas noté aucune régression 

des varices par contre une progression des varices chez la majorité des enfants, ce qui suggère 

un manque de formation des collatéraux. Le risque de saignement gastro-intestinal ne semble 

pas diminuer avec l'âge.  

Les adolescents avec cavernome porte qui ne reçoivent pas un traitement adéquat, sont 

à risque élevé de saignement dans leurs vingtaines[192]. 

Selon Frederick J. [193]plus de la moitié des patients dans de nombreuses séries avec 

une obstruction de la veine porte ne connaissaient pas de saignement qu'après l'âge de 6 ans, 

et le diagnostic doit être évoquer chez tout enfant sans maladie hépatocellulaire qui avait une 

période néonatale compliquée et un développement d’une splénomégalie asymptomatique . 

Lorsqu’il existe une résistance aux traitements endoscopiques et / ou médicamenteux, 

le risque de récidive hémorragique est plus élevé. Dans l’étude de Ferri PM et al. [107], le 

nombre moyen d'épisodes hémorragiques était en moyenne égale à 2 et c’est le même que 

celui rapporté par Abd El-Hamid et al. [106], Ferri PM et al. [107] et notre série (= 2,7). 

Au total, une fois que le saignement a eu lieu, l'incidence des saignements récurrents 

est de 70% [197,198]. Certains ont proposé que le risque de saignement chez les enfants 

puisse diminuer avec le temps en raison du développement d’une circulation collatérale [26, 

201], mais d’autres études ne soutiennent pas ce concept.  

Par conséquent, on peut se demander si nous devrions être agressifs avec ces patients 

et effectuer une opération chez ceux qui ne répondent pas à la LEV ou simplement gérer les 

épisodes de saignement. 
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Chez les enfants, le facteur de risque de saignement (nombre de saignements par an) 

est d'environ 1,3 et reste inchangée après la puberté [10]. 

Sur l’étude de Hongjie Guo et al. [204], ils ont démontré que le reflux veineux 

coronaire est un facteur de risque et important indicateur de récurrences hémorragiques par 

rupture de VO, les vaisseaux collatéraux ont été principalement situées sur le fond de 

l'œsophage et de l'estomac inférieur, ce qui était compatible avec les symptômes cliniques de 

saignement gastro-intestinal supérieur, l’ouverture des vaisseaux collatéraux de la veine 

ombilicale et la veine spléno-rénale sur la veine cave supérieure et inférieure ont été trouvés 

pour réduire la pression de la veine coronaire stomachique. En outre, la récurrence des varices 

a été démontrée plus fréquemment chez les patients présentant une hémorragie variqueuse 

récurrente, ce qui indique une pression portale haute. 

3.5.3.3 Biliopathie portale : 

Le retentissement évolutif sur le foie peut se produire plus tard en raison de la 

compression des voies biliaires à partir des canaux veineux collatérales dilatées. 

Aucun cas de biliopathie portale, qui a une manifestation progressive et silencieuse, 

n’a été observé dans la présente étude. Une attention particulière devrait être accordée à 

l'élévation de la phosphatase alcaline et GGT. La biliopathie portale se manifeste 

habituellement et principalement dans l'âge adulte [129]. 
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CONCLUSION 

Le cavernome portal est souvent la conséquence de l’occlusion thrombotique et 

chronique du système porte extra-hépatique datant d’au moins de trois semaines. 

Le présent travail nous a permis de bien connaître le cavernome portal, cause majeure 

de l’hypertension portale en pédiatrie et dont la particularité est de survenir sur un foie sain ou 

peu fibreux. 

Les principaux signes cliniques du cavernome portal découlent de l’HTP et se 

manifestent principalement par les hémorragies digestives par rupture de varices oesophago-

gastriques ou par gastropathie congestive, la splénomégalie et hypersplénisme, l’ascite est 

rarement présente du fait de l’intégrité présumée du foie, la biliopathie portale, conséquence 

directement liée au cavernome par compression de la voie biliaire principale, est souvent 

asymptomatique et ne se développe qu’à l’âge adulte. Par ailleurs, cette pathologie peut être 

responsable d’un retard de croissance chez l’enfant. 

Il n’est pas rare d’observer la coexistence de plusieurs facteurs favorisant la 

thrombose, ces facteurs peuvent manquer dans 50% des cas, il reste toutefois nécessaire de 

réaliser systématiquement un bilan étiologique, même en présence d’une cause évidente. 

Les facteurs de risque locaux les plus fréquemment rencontrés sont les traumatismes 

ombilicaux principalement le cathétérisme ombilical, l’omphalite, les septicémies néonatales, 

les traumatismes et les interventions chirurgicales abdominales. 

Certains facteurs de risque sont évitables surtout les omphalites qu’on  peut prévenir 

par l’accouchement médicalisé par des personnes formées, par l’usage de matériel stérile pour 

sectionner le cordon, les soins de l’ombilic du nouveau-né et la vaccination de la mère. Pour 

les cathétérismes ombilicaux on recommande certaines précautions qui consistent 

principalement à éviter les insertions tardives au-delà de trois jours, diminuer le temps de 

séjour du cathéter qui ne doit pas dépasser trois jours maximum, s’assurer de la bonne 

position du cathéter, éviter les traumatismes lors de l'insertion du cathéter, et proscrire 

certaines solutions administrés par cathétérisme. 
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Les déficits en inhibiteurs de coagulation seraient plus une conséquence qu’une cause 

de la thrombose portale chez l’enfant en dehors de certaines situations particulières comme 

l’hyperhomocystéinémie où la thrombose est la conséquence d’un état thrombogène 

systémique. 

Un bilan biologique cherche à confirmer une anémie ferriprive souvent associée à un 

hypersplénisme responsable d’une thrombopénie. La perturbation de l’hémostase est plus en 

rapport avec une consommation en intra-cavernome et en intra-splénique. Le bilan hépatique 

est généralement normal. La biopsie hépatique n’a pas d’indication en dehors de la détection 

d’anomalies biologiques et/ou radiologiques évoquant une atteinte hépatique. 

Le traitement est multifactoriel et il doit être proposéplus précocement pour prévenir le 

retentissement de la maladie, Cette étude sur les enfants avec cavernome portal démontre que 

les protocoles de gestion ont changé au fil du temps ;Le propanolol garde encore une place 

comme moyen de prévention par la réduction et le contrôle des saignements, parfois 

l’augmentation des doses peut s’avérer utile, c’est un médicament qui reste généralement bien 

toléré; l’introduction précoce de ce médicament peut diminuer la fréquence des récidives 

hémorragiques, mais son administration seule n’est pas toujours suffisante. 

Actuellement la combinaison du propanolol et la ligature endoscopique des varices est 

la recommandation de choix pour la prophylaxie secondaire. Des essais cliniques cherchent 

encore des modalités plus adaptés pour la gestion de l'hypertension portale chez les enfants. 

La chirurgie reste une solution efficace pour réduire le degré de l’hypertension portale 

mais actuellement le développement des traitements endoscopiques a réduit le recours à la 

chirurgie dans ce domaine, la décision thérapeutique adaptée doit être prise afin de réduire 

l’impact de la maladie, même si la chirurgie a prouvé sa supériorité dans le traitement de 

l’HTP elle n’est pas indiquée chez tous les enfants. 

Certaines mesures sont nécessaires à introduire chez tout patient porteur de cavernome 

portal afin d’éviter des situations dramatiques d’hémorragies digestives et minimiser l’impact 

de la maladie sur la croissance et le développement et qui sont : 

- Le bon suivi du développement, 
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- La prise en charge de l’anémie, 

- Et la contre-indication de l’aspirine et des AINS. 

Le profil évolutif du cavernome portal est variable selon l’âge de la constitution de la 

thrombose portale, de ce fait on distingue deux modes évolutifs d’une part, ceux qui ont 

développé une thrombose veineuse portale très tôt dans la vie (< 3 ans) suite à un cathétérisme 

ombilical, une omphalite et une septicémie néonatale, d’autre part, les enfants de plus de 8ans 

qui ont développé la thrombose tardivement, cette dernière était favorisée soit par un 

événement traumatique (traumatisme abdominal) ou chirurgie soit par une Hépatopathie 

chronique. 

En effet, les manifestations cliniques se déclarent très tôt par hémorragie digestive 

avec un taux de récidive hémorragique élevé surtout chez les enfants moins de 3 ans. L’étude 

a démontré que la plupart des patients avec cavernome portal avaient un cours relativement 

bénin.  

Chez tout enfant avec splénomégalie apyrétique et / ou hématémèse, sans 

hépatomégalie et avec une fonction hépatique normale, nous devrions suspecter la thrombose 

veineuse portale et mener une enquête étiologique exhaustive dans une tentative de réduire la 

morbidité et la mortalité et améliorer la qualité de vie de ces enfants. 
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RÉSUMÉ 

Titre de thèse :  Cavernome portal chez l’enfant (à propos de 18 cas) 

Auteur            :  Lamyae KALLOUCH 

Mots clés        : Cavernome portal – HTP- Hémorragie digestive - enfants  

 Introduction : L’obstruction veineuse portale extra-hépatique chez l’enfant représente 

80% des cas d’hypertension portale, avec des taux de morbidité élevés. 

 Matériels et Méthodes : c’est une étude rétrospective portant sur 18patients 

diagnostiqués et suivis pour cavernome portal au service de pédiatrie PIII de l’Hôpital 

d’Enfant de Rabat sur une période entre 2002–2016. L’étude a relevé les facteurs de risque 

prédisposants, le bilan de thrombophilie, les particularités cliniques et évolutives. 

 Résultats : L’âge moyen est de 5,26ans, le sexe ratio est de 1,25, le recul moyen est de 

51mois, Les facteurs de risque sont trouvés chez 50% des cas, les états prothrombotiques chez 

5patients: 2 déficits en protéine C isolés, 1 déficit combiné en protéine C et S, 1 déficit 

combiné en protéine C, S et antithrombine et 1 déficit combiné en protéine S associé à une 

résistance en protéine C et une hyperhomocystéinémie à 250,89 µmol/l. Les récidives 

hémorragiques sont notées chez 60% des enfants moins de 5ans et 23% chez ceux plus de 

8ans. Le traitement comporte le propanolol chez 15cas, la somatostatine chez 2, la 

sclérothérapie des varices dans 3cas et la ligature endoscopique des varices chez 2, 

l’association des 2 chez 1malade. L’évolution est globalement favorable, avec croissance 

normale chez 11malades, régression de la leucopénie, et persistance d’une thrombopénie chez 

6patients. Les récidives hémorragiques sous propanolol chez 3malades, et sous association du 

propanolol et traitement endoscopique chez 2. 

 Conclusion : Le cavernome portal peut se manifester, très tôt,  par l’hémorragie 

digestive, le cathétérisme néonatal et les omphalites sont évitables, l’évolution à long terme 

est favorable à condition d’assurer un bon suivi, traiter l’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 bleeding – children. 

Introduction: Extrahepatic portal vein obstruction represents 80% of portal hypertension in 

children, with high morbidity rates. 

Materials and methods:This is a retrospective study of 18 patients diagnosed and followed 

for portal cavernoma at the paediatric department of the Children Hospital of Rabat between 

2002-2016. The study identified predisposing risk factors of portal thrombosis, thrombophilia 

test, clinical features and their outcomes. 

Results: The mean age is 5.26 years, the sex-ratio is 1.25, and the mean follow-up is 

51months. The risk factors are found in 50% of the cases.The thrombotic states are founded in 

five patients: 2 with isolated protein C deficiency, 1with combined protein C and S 

deficiency, 1 with combined protein C, S and  antithrombin deficiency, and 1with combined 

protein S deficiency associated to protein C resistance and  hyperhomocysteinemia (at 

250,89umol/l). The rebleeding were noted in 60% of children under 5years old and in 23% 

among those over 8 years. Treatment includes propranolol in 15cases; the use of somatostatin 

in 2; sclerotherapy of varicose veins in 3 cases and endoscopic variceal ligation in 2 and the 

association of both in 1 case. The outcome was good and marked by the recovery of normal 

growth in 11 patients, regression of leukopenia, persistent thrombocytopenia in 6 cases. The 

rebleeding under propranolol alone noted in 3 cases and under propranolol associated to 

endoscopic treatment in 2 cases. 

Conclusion: The portal cavernoma is a rare disease in children and may manifest early with 

gastrointestinal bleeding. Neonatal catheterization and omphalitis are avoidable; the long-term 

outcome is good in children provided they ensure proper follow up, treat anemia, and predict 

every time it is necessarythe endoscopic treatment of esophageal varices. 
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  بسم االله الرحمان الرحيم

 أقسم باالله العظيم
  

  :في هذه اللحظة التي يتم فيها قبولي عضوا في المهنة الطبية أتعهد علانية

 بأن أكرس حياتي لخدمة الإنسانية؛  •

 وأن أحترم أساتذتي وأعترف لهم بالجميل الذي يستحقونه؛ •

 مريضي هدفي الأول؛وأن أمارس مهنتي بوازع من ضميري وشرفي جاعلا صحة  •

 وأن لا أفشي الأسرار المعهودة إلي؛ •

 وأن أحافظ بكل ما لدي من وسائل على الشرف والتقاليد النبيلة لمهنة الطب؛ •

 وأن أعتبر سائر الأطباء إخوة لي؛ •

وأن أقوم بواجبي نحو مرضاي بدون أي اعتبار ديني أو وطني أو عرقي أو سياسي أو  •

 اجتماعي؛

 لى احترام الحياة الإنسانية منذ نشأتها؛وأن أحافظ بكل حزم ع •

 وأن لا أستعمل معلوماتي الطبية بطريق يضر بحقوق الإنسان مهما لاقيت من تهديد؛ •

 .بكل هذا أتعهد عن كامل اختيار ومقسم بشرفي •
 

  .واالله على ما أقول شهيد  •
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