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Serment d’hippocrate

Au moment d étre admis a devenir membre de la profession médicale, je

m’engage solennellement a consacrer ma vie au service de ["humanité.

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

sont dus.

Je pratiquerai ma profession avec conscience et dignité. La santé de

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

Je maintiendrai par tous les moyens en mon pouvoir [ honneur et les

nobles traditions de la profession médicale.
Les médecins seront mes freres.

Aucune considération de religion, de nationalité, de race, aucune
considération politique et sociale, ne s’interposera entre mon devoir et

mon patient.

Je maintiendrai strictement le respect de la vie humaine dés sa

conception. 7

Méme sous la menace, je n'userai pas mes connaissances médicales

d’une fagon contraire aux lois de ["humanité.
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LISTE DES ABREVIATIONS

AAP : Antiagrégant plaquettaire

AAN : Anticorps antinucléaire

AC : Anticoagulant

ACC : Anticoagulant circulant

ACL : Anticardiolipides

AEG : Altération de I’état général

AFP : Alpha foetoprotéine

APTT : Temps de thromboplastine artériel activé
AT : Antithrombine

ATC : Anticoagulant

ATCD : Antécédent

AVCI : Accident vasculaire cérébral ischémique
AVK . Antivitamine K

B2GP : B2 Glycoprotéine

BOM : Biopsie Ostéo-Médullaire

CHC : Carcinome Hépato-Cellulaire

CIVD : Coagulation intravasculaire disséminée
co : Contraception orale

CRP : Protéine C réactive

CVC : Circulation veineuse collatérale

EH : Encéphalopathie hépatique

FDR : Facteur De Risque

FN : Fois la normale

FOGD : Fibroscopie oesogastroduodénal

GGT : Gamma glutamyl transférase

HBPM : Héparine de bas poids moléculaire

Hb : HéEmoglobine



HMG

HPN
HTP
LED
LMC
Mi
MICI
MP
MTEV
MTHFR
NFS
PAL
PFC
PH
Plq
PV
RPCa
SAPL
SMG
SMP
SPM
TCA
TE
THS
TIPS

: Hépatomégalie

: Hémoglobinurie Paroxystique Nocturne

: Hypertension Portale

: Lupus Erythémateux Disséminé

: leucémie myéloide chronique

: Membres inférieurs

: Maladies inflammatoires chroniques de I’'intestin

: myélofibrose primitive

: Maladie Thrombo-embolique Veineuse

: Méthylénetétrahydrofolate réductase

: Numération formule sanguine

: Phosphatases Alcalines
: Plasma Frais Congelé
: Portal hypertension
: Plaquettes
: Polyglobulie de Vaquez
: Résistance a la protéine C activée

: Syndrome des Antiphospholipides
: Splénomégalie

: Syndrome Myéloprolifératif

: Splénomésaraique

: Temps de Céphaline activée

: Thrombocytémie essentielle

: Traitement hormonal substitutif

: Shunt intrahépatique par voie transjugulaire

: Taux de Prothrombine
: Thrombose Porto-Mésentérique

: Thrombose de la Veine Mésentérique

: Thrombose de la Veine Porte



VCI : Veine cave inférieur
VMS : Veine Mésentérique Supérieure

VO : Varices (Esophagienne

VSH : Veines sus-hépatiques
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Les thromboses veineuses splanchniques (TVS) sont une forme rare mais potentiellement
grave de la maladie thromboembolique veineuse. Ce terme désigne les thromboses du systéme
veineux hépatique et systéme porte extra-hépatique. Elles incluent les thromboses porto-
mésentériques (Thrombose de la veine porte (TVP) et/ou la veine mésentérique supérieure
(VMS) et /ou la veine splénique) et les thrombose des veines sus hépatiques ou syndrome
Budd-Chiari (SBC). L’échographie abdominale couplée au doppler est un examen non invasif
trés performant pour le diagnostic. Ces thromboses peuvent étre favorisées par des causes
locales (cirrhose hépatique, inflammation ou chirurgie abdominale, cancer abdominal....... ) ou

systémiques (thrombophilie, syndromes myéloprolifératifs, traitement hormonal......... ).

Elles peuvent étre totalement asymptomatiques et découvertes de facon fortuite sur
I'imagerie ou se manifester uniquement par des douleurs abdominales aigués (formes aigues)
ou des signes d’hypertension portale (formes chroniques). La thrombose aigue reste associée a
un risque élevé de mortalité. Les patients qui survivent a ces thromboses peuvent présenter en
outre des conséquences a long terme qui peuvent altérer leur qualité de vie (cirrhose,

hypertension portale, varices cesophagiennes avec risque hémorragique).

L’approche thérapeutique est souvent complexe en raison de I’hétérogénéité des patients
et des données limitées sur le sujet. Le traitement repose sur I'anticoagulation qui doit étre
réfléchie en fonction du risque hémorragique du patient, notamment en présence d’HTP

concomitante.

Au service de médecine interne du CHU Mohamed VI de Marrakech, nous avons colligé
une série de 50 patients présentant une TVS, sur une période de 12 ans étalée du janvier 2006
a janvier 2018, que nous avons voulu rapporter et comparer avec les principales données de la

littérature.

Le but de ce travail est d’analyser Les caractéristiques épidémiologiques, cliniques,

évolutives ainsi que les facteurs étiologiques des TVS.
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I. Type et lieu del’étude

Il s’agit d’'une étude rétrospective, descriptive et analytique portant sur les dossiers de
patients porteurs de TVS, et colligés au sein du service de médecine interne du CHU Mohamed

VI de Marrakech.

Il. Durée del’étude

L’étude a porté sur 50 patients recrutés durant une période de 12 ans allant de janvier

2006 a janvier 2018.

lll. Recueil desdonnées

La collecte des données a été réalisée a partir des registres d’hospitalisation du service de
médecine interne au CHU Mohamed VI de Marrakech, des dossiers médicaux et des dossiers de

consultations.

Les renseignements collectés ont été recueillis sur une fiche d’exploitation prenant en

considération les éléments suivants :
> Données sociodémographiques
v Age
v Sexe
v" Origine géographique
v Profession
v" Niveau socioéconomique

v Couverture sociale
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> Données cliniques
v' Les antécédents personnels etfamiliaux
v/ Atteinte inaugurale
v' Le mode d’admission
v Interrogatoire et examen physique
> Donnés paracliniques
v/ Bilan biologique

Bilan inflammatoire

e Vitesse de sédimentation
e Protéine C réactive
e Hémogramme
Bilan hépatique
e Transaminase
e Phosphatas alcalinine
e GammaGlutamyl-transpeptidase
e Bilirubine Totale

e Bilirubine conjuguée

Bilirubine non conjuguée

Bilan rénal

e Urée etcréatinine

e Protéinurie de24h
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Bilan d’hémostase
e Taux de prothrombine
e Temps de céphaline activée
v Imagerie
e Echographie abdominale
e Tomodensitométrie abdominale TDM (abdominale)
e Imagerie par résonance magnétique (IRM)
e Fibroscopie oesogasto-duodénale (FOGD)
e Coloscopie

v Bilan immunologique

Anticorps antinucléaires (ANN)

e Anticorps antiphospholipides

e Anticoagulant circulant lupique

e Anticorps Anti DNA Natif

e Anticorps Anti-sm

e Les anticorps anti-cytoplasme des polynucléaires neutrophiles (ANCA)

v Bilan étiologique

Bilan de Thrombophilie

e Déficit en antithrombine Il

e Déficit en protein C

e Déficit en protein S
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e Mutation du facteur V Leiden
e Mutation facteur Il

e Mutation du géne de la méthylenetétrahydrofolate réductase

v" Autre bilan
e Mutation JAK?2
e Homocystéine
e Biopsie ostéomédullaire
e Myélogramme
> Etiologies
v Causes locales

v Causes générales

< Thrombophilie acquise

< Thrombophilie constitutionnelle

v Causes idiopathiques

< Traitement

7

< Evolution

IV. Analyse statistique

L’analyse statistique a été réalisée au moyen du logiciel EXEL version 2010 pour
programme Windows. Elle a fait appel a une analyse descriptive. Nous avons utilisé les

pourcentages, les moyennes et les extrémes.
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V. Considération éthique

Le recueil des données a été effectué avec respect de I’lanonymat des patients et de la

confidentialité de leurs informations.
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|. Epidémiologie

1. Fréquence
Nous avons pu dénombrer un total de 50 cas de thromboses veineuses splanchniques
admis au service de Médecine interne du CHU Mohamed VI sur une période de 12 ans allant du

janvier 2006 au janvier 2018 soit une fréquence moyenne de 4 cas/année.

2. Répartition selon I’age

L’Age moyen de nos patients était de 37.3+10,83 ans avec des extrémes allant de 17 ans
a 70 ans. La majorité des patients appartenaient a la tranche d’age : 31-40 ans avec un

pourcentage de 36%.
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Figure 1: Répartition des patients selon la tranche d’age

3. Répartition selon le sexe

Notre série a été caractérisée par une nette prédominance féminine. Pour 50 cas de
patients porteurs de TVS, nous avons retrouvé 30 patients de sexe féminin soit 60% des cas et

20 patients de sexe masculin soit 40% des cas, soit un sexe ratio M/F de 20/30 soit 0,6.
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Figure 2: Répartition des patients selon le sexe

4. Répartition des patients par tranche d’age et selon le sexe

La tranche d’age de plus de 40 ans est la plus atteinte chez les hommes (65%), ainsi que

les femmes avec un pourcentage égal (67%).
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Figure 3: Répartition des patients par tranche d’age et selon le sexe
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Il. Les Antécédents pathologiques

1. Les antécédents médicaux

Dans notre série, les antécédents suivants ont été retrouvés :

B3

>

oo

.

o

.

7 cas de maladie de behcet évoluant depuis au moinslan
9 cas de prise de contraception orale oestroprogestative pour une durée
supérieure a 6 ans

Un cas de thrombophilie familiale.

2. Les antécédents chirurgicaux

Dans notre série, 8 patients (soit 16%) avaient déja été opérés pour des affections

diverses (Tableau I):

Le Ter patient avait bénéficié d’une cure de la hernie inguinale droite, la TVS était
apparu apres un an.

Le 2&me patient était opéré pour appendicite aigue, a I'dge de 13 ans, la TVS
apparait a I’'age de 37 ans,

Le 3eme patient avait subi une cholécystectomie, six ans avant la TVS,

Le 4¢me était opéré pour occlusion intestinale d’étiologie méconnue, il y a 2 ans,
Le 5&me était opéré a 2 reprises, la premiére pour lithiase de la vésicule biliaire et
la deuxiéme pour kyste hydatique du foie, la durée était non précise.

3 patients avaient subi une splénectomie pour anémie hémolytique auto-immune

précédant la thrombose d’un mois pour 1 patient et de 3 ans pour 2 patients.
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Tableau I: Antécédents chirurgicaux

Antécédent chirurgical Nombre de cas

Hernie inguinale droite 1

Appendicite aigue

Occlusion intestinale

Cholécystite

Kyste hydatique du foie

Lithiase de vésicule biliaire

Splénectomie

(U T N [ O T =

3. Les antécédents thromboemboliques

Sept patients avaient un antécédent personnel de thrombose veineuse profonde

Le premier avait une thrombose de la veine cave supérieure dans le cadre d’'une MB
Le deuxieme avait une thrombose du membre supérieur gauche et du membre
inférieur droit dans le cadre d’une maladie de Vaquez

Le troisieme avait une thrombose des deux membres inférieurs secondaire a la MB,
Le quatrieme avait une thrombose du membre inférieur gauche et une
thrombophlébite cérébrale secondaire a la MB,

Le cinquiéme avait une thrombose du membre inférieur gauche secondaire a une
thrombophilie familiale,

Le sixieme avait une thrombose du membre inférieur gauche et une embolie
pulmonaire dans le cadre d’une TVS idiopathique,

Le dernier patient avait une thrombophlébite cérébrale dans le cadre d’une TVS

idiopathique.

Un seul patient avait un antécédent familial de thrombose a savoir des thromboses multiples

chez le pére et les freres.
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Tableau Il: les antécédents thromboemboliques

Antécédents Thrombose Veineuse profonde
Personnels 7 (14%)
Familiaux 1 (2%

4. Antécédents gynéco-obstétricaux

> Quatre femmes soit 8% avaient des fausses couches dans leurs antécédents.
> Neuf femmes soit 18% étaient sous contraception orale oestroprogestative pour

une durée allant de 6 a 14 ans.

5. Autres antécédents

Dans notre série, nous avons retrouveé :

> 5 cas detabagisme actif (avec un nombre de paquets années entre 5 et 25, soit
une moyenne de 12 paquets années)

> 2 cas d’éthylisme chronique et 2 cas d’éthylisme occasionnel.

> Les autres facteurs de risque ont été dominés par la notion d’alitement sans

cause décelable (4%) et I’obésité retrouvée chez 4% de nos patients.
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lll. Données cliniques

1. Mode d’installation

La TVS était aigue dans 42% des cas et chronique dans 58% des cas (figure4).

42%

Chronique aigue

Figure 4 : Répartition de TVS selon le mode d’installation

2. Signes fonctionnels

Le principal signe fonctionnel de nos patients était la douleur abdominale en cas de
présentation aigue, alors que la splénomégalie et les signes d’hypertension portale
prédominaient dans les formes chroniques. Chez 8 patients la découverte était fortuite au cours

de la réalisation d’une imagerie abdominale systématique.
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Tableau Il : Caractéristigues cliniques des TVS

TVS aigue % TVS TVS chronique % TVS
n=21 aigue n=29 chronique

Douleur abdominale 19 90 10 34
SMG et signes HTP 4 19 18 62
Fievre 7 33 1 3

Hémorragie digestive 4 19 7 24
Ascite 4 19 11 38
Amaigrissement 6 29 12 4]
Diarrhée 2 10 1 3

Vomissements g 38 3 10
Découverte fortuite 5 10 6 oy
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Figure 5: Caractéristiques clinigues des TVS

IV.Données paracliniques

1. Bilan biologique

1.1 Bilan inflammatoire

4 Protéine C réactive
Un syndrome inflammatoire était rencontré surtout en cas de TVS aigue (76% des TVS
aigues) avec une valeur moyenne de la CRP de 108 mg/l (7 ,75-416mg/l). La valeur la plus

élevée de la CRP était a 416 mg/L et était notée lors d’un infarctus mésentérique.

+ La NFS
v 34% de nos patients avaient une anémie hypochrome microcytaire et 1 seul
patient avait un taux d’hémoglobine élevé en rapport avec une polyglobulie
primitive.

v 8% de nos patients avaient une leucopénie et 18% des cas avaient une
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hyperleucocytose.

v la thrombopénie et la thrombocytose représentaient respectivement 22% et 12%.

Les cytopénies retrouvées étaient en rapport avec I’hypersplénisme sauf un cas en rapport

avec un syndrome myélodysplasique. L’hyperleucocytose et la thrombocytose étaient en rapport

avec l'inflammation.

Tableau IV: Résultats de la NFS

NFS Anémie | Hb élevée | Hyperleucocytose | Leucopénie | Thrombopénie | Hyperplaquettose
Nombre 17 1 9 4 11 6
% 34 2 18 8 22 12

1.2 Bilan hépatique :

La cytolyse et/ou la cholestase s’observaient dans la moitié des cas de TVS chronique

touchant essentiellement le systeme veineux hépatique (9 cas sur 14). Une baisse du taux de la

prothrombine a moins de 70% était notée dans 9 cas de cirrhose dont 3 au stade d’IHC avec

encéphalopathie.

Le tableau V regroupe les caractéristiques biologiques des TVS.

Tableau V: Les caractéristiques biologiques des TVS

TVS aigue %TVS TVS chronique %TVS

n=21 aigue n=29 Chronique
CRP 16 76,2 10 34,5
cytolyse/cholestase 7 33,3 15 51,7
Baisse de TP 1 4,8 8 27,5
Cytopénie 9 42,9 17 58,6
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2. Bilan radiologique

Dans notre étude, la TDM abdominale avait permis de poser le diagnostic dans la moitié

des cas (50%), I’échographie abdominale dans 48% des cas, I'IRM dans un seul cas (2%).

Le systéme veineux hépatique était touché dans 14 cas (28%) et le systeme veineux extra
hépatique était atteint chez 36 patients (72%). 2 patients présentaient une atteinte simultanée

de ces 2 systémes veineux.

@ systeme veineux hépatique M systéme porte extra-hépatique

Figure 6: Répartition en fonction du territoire veineux touché
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L’imagerie avait montré un syndrome de Budd Chiari associé dans 28% des cas, une

thrombose porte dans 54% des cas, une thrombose splénique dans 6% des cas, et une

thrombose de la VMS dans 24% des cas.

60%

50%

40%
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10%
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NN\

%

AY

Budd chiari Tronc porte Splénique VMS

Figure 7: Répartition selon la localisation de la TVS

3. Autres examens

7
0.0

7
0.0

7
0‘0

La fibroscopie cesogastroduodénale (FOGD) a été réalisée chez 14 patients
présentant des signes d’HTP trouvait les résultats suivants : normale dans 1 cas,
une pangastrite érythémateuse atrophique dans 3 cas, des varices cesophagiennes
stade | et Il dans 8 cas et des varices cesophagiennes stade Ill dans 2 cas.
La BOM a été réalisée chez 12 patients, elle a montré les résultats suivants:

v' 9 cas : la moelle était de richesse normale

v' 2 cas : la moelle était compatible avec un SMP (1 Maladie de Vaquez et
1 thrombocytémie essentielle)

v 1 cas : la moelle était de richesse élevée évoquant un syndrome
myélodysplasique

Le myélogramme était réalisé chez 2 patients et est revenu normal.
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V. Facteurs étiologiques

Les facteurs étiologiques retrouvés sont représentés dans le tableau VI. Deux patients
sur 50 ont présenté 2 facteurs étiologiques de facon concomitante. Le 1ler avait une
splénectomie précédant de 3 ans le diagnostic d’une TVS sur cirrhose et la 2¢me avait un

SAPL associé a la cirrhose.

L’étiologie prédominante était la MB avec 26% des cas. Le diagnostic de la MB a été posé
selon les critéres de I'ISGB (International Study Group for Behcet’s Disease). Chez 6 patients sur
13 atteints de la MB, la TVS était révélatrice de la maladie. Il s’agissait de 9 cas de SBC, 1 cas de
TVP au stade de cavernome, 1 cas de thrombose de la veine mésentérique (TVM) au stade
d’infarctus, 1 cas de thrombose veineuse splénique et 1 cas de TVP associée a une thrombose
de la VMS. Les thromboses étaient essentiellement chroniques (11cas). Ces TVS étaient
associées chez 6 patients a une thrombose veineuse profonde extra-splanchnique. Les autres
atteintes de la MB étaient cutanéomuqueuse chez 13 patients, oculaire chez 2 patients et une
atteinte neuropsychiatrique chez 1 cas. Parmi les cas de MB, une patiente avait un syndrome
myélodysplasique associé. Le tableau VII reprend les caractéristiques cliniques, paracliniques,

thérapeutiques et évolutives des patients présentant une TVS dans le cadre d’'une MB.
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Tableau VI: Répartition des facteurs étiologiques des TVS

Facteur étiologique

Nombre de malades

Pourcentage (%)

Maladie de Behget 13 26
Cirrhose 6 12
Contraception orale 6 12
Idiopathique 9 18

Syndrome myéloprolifératif 2 4
Thrombophilie héréditaire 4 8
Lupus érythémateux systémique 2 4
Syndrome des anti- phospholipides 4 8
Maladie coeliaque 1 2
Splénectomie 3 6
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Tableau VII: Caractéristiques cliniques , paraclinigues, thérapeutiques et évolutives des patients

ayant une TVS dans le cadre d’une maladie de Behcet

cas 1 2 3 4 5 6 7
Sexe F H H H H H H
Age 56 32 31 30 28 52 45
Délal entre MB et TVS Révélatrice Révélatrice Révélatrice Révélatrice Révélatrice découverte 5 ans
clai entre Wb € de MB de MB de MB de MB de MB fortuite
Atteinte cutanée + + + + + + +
Aphtose bipolaire + + + + + + +
pseudofolliculite + + + + + + +
Hypersensiblité + 0 + 0 0 0 +
atteinte oculaire + 0 0 0 0 + 0
atteinte articulaire 0 0 0 0 0 0 0
atteinte
- 0 0 0 0 0 + 0
neuropsychiatrique
Type TVS chronique chronique Aigue chronique Aigue chronique chronique
t Infarct
localisation TVS °ys porte SBC+VCl SBC+VCI SBC+VCI niarctus SBC cavernome portal
+SBC meésentérique
thrombose extra— Vili t
i X 0 V fémorale D iaque externe 0 V fémorale D 0 0
splanchnique G
TP% 80 46 60 47 80 95 90
CRP (mg/I) 4 93 65 5 320 3 5
cytolyse et/o
ytoly /ou les 2 les 2 cytolyse les 2 0 0 0
cholestase
cytopénie pancytopénie Bicytopénie 0 0 Anémie 0 0
VO a la FOGD stade Il ND ND stade Il ND ND ND
Anticoagulants
Corticoides, Diurétique, Anticoagulant Corticoides, Anticoagulants corticoides,
colchicine colchicine, corticoides, béta- Transfusion corticoides, immunosup-
Traitement béta- immunosup- bloquants, immunosup- presseurs,
bloquants presseurs, colchicine presseurs, colchicine
colchicine colchicine
i Reperméabilisation N . N N Reperméabilisa Lo
Evolution . Déces Stabilisation Déces Déces . . Reperméabilisation
partielle - tion partielle
Recul (mois) 12 0 60 0 0 24 60
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Tableau VII ( suite) : Caractéristiques cliniques , paraclinigues, thérapeutiques et évolutives des

patients ayant une TVS dans le cadre d’une maladie de Behcet

cas 8 9 10 11 12 13
Sexe F H H F H H
Age 36 34 27 24 54 37
. Découverte Révélatrie
Délai entre MB et TVS 13 ans ) 5 ans 22 ans 3 ans
fortuite De MB
Atteinte cutanée + + + + + +
Aphtose bipolaire + + + + + 0
pseudofolliculite + + + + + 0
Hypersensiblité 0 + 0 0 0 +
atteinte oculaire 0 0 0 0 0 Y
atteinte articulaire 0 0 0 0 0 0
atteinte
L. 0 0 0 0 0 0
neuropsychiatrique
Type TVS chronique chronique chronique chronique chronique Aigue
localisation TVS SBC+VCI SBC SBC+VCI V.splénique TSM SBC sysporte+VMS
thrombose extra- |
. VCS 0 EP+V.fémoral D 0 VCS 0
splanchnique
TP% 40 100 65 77 76 95
CRP (mg/I) 30 5 4 0,82 80 116
cytolyse et/ou
ytoly / les 2 0 les 2 cholestase 0 0
cholestase
cytopénie thrombopénie 0 thrombopénie Bicytopénie Bicytopéne 0
VO i la FOGD ND ND stade Il ND stade Il ND
Anticoagulants Anticoagulants Anticoagulants
Corticoides, corticoides, Anticoagulants corticoides, corticoides,
colchicine, immunosup- corticoides, immunosup- Corticoides immunosup-
. immunosup- prsseurs immunosup- presseurs prsseurs,
Traitement . - -
presseurs colchicine, presseurs colchicine, colchicine,
antiagrégants- colchicine antiagrégants- antiagrégants-
plaquettaires plaquettaires plaquettaires
Perd Perd
Evolution eraue stabilisation stabilisation stabilisation erau Reperméabilisa-
de vue de vue .
tion
Recul (mois) 0 12 6 30 0 24
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v Le 2 eme facteur étiologique retrouvé était la cirrhose idiopathique avec 6 cas soit
12%, dont 5 patients avaient un score de Child Pugh de classe A et 1 de classe C.

v" Six cas de contraception orale type oestroprogestative ont été trouvés, pour une
durée de prise supérieure ou égale a 10 ans.

v Le syndrome des antiphospholipides (SAPL) a été observé dans 8% des cas. Il était
secondaire au lupus érythémateux systémique dans 1 cas, dans les 3 autres cas il
était primitif.

v Neuf patients, soit 18% des cas, n’avaient pas d’étiologie ni facteur de risque. Ce
taux élevé peut étre expliqué par les difficultés financieres des patients et la non
disponibilité de certains bilans dans notre structure.

v Les autres étiologies étaient représentées par 3 cas de splénectomie ( pour anémie
hémolytique auto-immune), 4 cas de thrrombophilie héréditaire ( 2 patients
avaient un déficit en protéine C, un pateint avait un dédicit en protéine C et S et
un patient avait une mutation du géne de la méthylenetétrahydrofolate réductase),
2 syndromes myéloprolifératifs (thrombocytémie essentielle et la Maladie de
Vaquez), 2 cas de lupus érythémateux systémique (le premier a déterminisme
cutanéomuqueux, articulaire, hématologique et immunologique avec polysérite ;
le deuxieme a déterminisme cutanéomuqueux, articulaire, cardiaque,
hématologique, rénal, et immunologique) et un cas de maladie cceliaque associée

a une atrophie vermienne.
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Figure 8: Les différentes causes de TVS trouvées chez nos patients

< Répartition selon le territoire veineux touché

Dans notre série, la MB touchait plus le systéme veineux hépatique. La cirrhose, la
splénectomie, les causes idiopathiques, le syndrome des antiphospholipides, le SMP, le lupus et

la CO touchaient avec prédilection le systéme veineux extra-hépatique.
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Tableau VIII: Répartition des étiologies en fonction du territoire veineux touché.

Territoire veineux

Systéme veineux
hépatique

Systéme porte
extrahépatique

Behcet

9cas/14 (64%)

4cas/36 (11%)

Cirrhose

lTcas/14 (7%)

5cas/36 (14%)

SAPL

lTcas/14 (7%)

3cas/36 (8%)

Lupus

2cas/36 (5%)

Contraception orale

lTcas/14 (7%)

5cas/36 (14%)

Idiopathique

2cas/14 (14%)

7cas/36 (19%)

Splénectomie

3cas/36 (8%)

Thrombophilie

4cas/36 (11%)

SMP

2cas/36 (5%)

Maladie ceeliaque

1cas/36 (3%)

- 27 -




Les Thromboses veineuses splanchniques

VI. Association a d’autres thromboses veineuses extra-

splanchniques

Les TVS étaient associées a des thromboses extra-splanchniques dans 11 cas dont 5
thromboses veineuses profondes des membres inférieurs (parmi lesquelles une associée a une
embolie pulmonaire), une thrombose de la veine cave supérieure et une embolie pulmonaire
dans le cadre d’une MB, une thrombose veineuse profonde des membres supérieurs et
inférieurs dans le cadre d’'une maladie de Vaquez, deux cas secondaires a la contraception (une
thrombose profonde du Ml et embolie pulmonaire) et un autre dans le cadre d’une TVS

idiopathique.

Vil.Traitement

1. Traitement anticoagulant

1.1 Héparinothérapie

Le traitement curatif était basé sur I’héparinothérapie a base d’héparine a bas poids
moléculaire (HBPM) a raison de deux injections quotidiennes par voie sous cutanée ou
moins fréquemment de I’héparine non fractionnée. 84% de nos patients ont recu de

I’héparinothérapie.

Une surveillance rigoureuse du taux de plaquettes était effectuée dans notre série avec
une moyenne de deux fois par semaine afin de dépister une thrombopénie induite sous

héparine (TIH). Aucune TIH n’a été observée.

La durée moyenne de I’héparinothérapie était de 3 jours avec des extrémes de 2 a 21

jours.

Aucun cas de complication hémorragique n’a été décrit.
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Les contre-indications a I'usage de I’héparine étaient les hémoragies actives sous formes

d’hématémeéses chez 5 patients et les rectorragies chez 3 autres patients.

1.2 Antivitamines kK (AVK)

Dans notre série, un relais par les AVK a été fait dés le deuxiéme jour

d’héparinothérapie. La molécule utilisée était I’acénocoumarol.

La surveillance de ce traitement était effectuée par le dosage de I'INR maintenu entre

2 et 3.

Dans notre série, 9 de nos patients n’ont pas recu leurs traitements a base

d’AVK :

e Deux femmes avec une insuffisance hépatocellulaire.

e Deux hommes présentant une encéphalopathie hépatique
avec des troubles de la conscience.

e Trois cas avec un taux de prothrombine bas (inférieur a 50%)
associé a une thrombopénie.

e Un cas de thrombopénie profonde a 20000/ mm3-

e Un cas d’état de choc hémorragique secondaire a une

rupture de varices cesophagiennes.

Dans notre série, la survenue de complications hémorragiques graves suite aux AVK

n’a pas été observée.
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2. Autres traitements
Les corticoides et les immunosuppresseurs étaient utilisés dans la MB et le lupus

systémique. La vitamine B12 était utilisée chez une patiente ayant présenté la TVS un mois
apres la splénectomie pour anémie hémolytique auto-immune et qui a développé une anémie
mégaloblastique secondaire a un syndrome de non dissociation de la vitamine B12. La ligature
des varices mesophagiennes était pratiquée chez 5 patients, 3 cas de TVS chroniques en

cirrhose, et 2 cas de MB avec hématémeses abondantes.

Tableau IX: Thérapeutiques utilisées lors des TVS

Thérapeutique utilisée nombre de patients Pourcentage (%)
Anticoagulants 41 82
Corticoides 17 34
Cyclophosphamide 11 22
Imurel 4 8
Colchicine 13 26
Anticoagulant plaquettaire 4 8
Bétabloquant 5 10
Diurétique 6 12
Ligature des VO 5 10
Hydroxyurée 2 4
Vitamine B12 1 2

VIIl. Evolution:

L’amélioration clinique (basée sur la disparition de la douleur et I’apyrexie) de la TVS était

notée chez 16 patients (32%). Treize patients étaient stables (26%) et 13 patients étaient perdus
de vue (26%). Huit patients étaient décédés (16%) (Figure 9). Il s’agissait de 4 patients ayant la
MB. Un patient décédait des suites d’un infarctus mésentérique étendu et qui était révélateur de

la maladie. Les 3 autres patients décédaient d’un SBC au stade de cirrhose avec
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encéphalopathie hépatique dont 2 étaient révélateurs de MB. Le 5¢me patient décédait d’un état
de choc hémorragique suite a une hémorragie digestive secondaire a une cirrhose. La 6éme
patiente décédait au stade de cirrhose Child classe C associé a un syndrome hépatorénal. La
7¢me patiente décédait dans un tableau de détresse respiratoire aves des troubles de la
conscience dans le cadre d’une TVS idiopathique. La derniére patiente décédait a domicile dans
des circonstances inconnues elle avait une TVS associée a une maladie ceeliaque et une atrophie

vermienne.

%

M Amélioration ® Stabilisation & Perte devue W Déces

Figure 9: Evolution au long cours des patients suivis pour TVS

Un scanner et/ou une échographie doppler abdominale de contrdle étaient réalisés chez
24 patients (48%). Ces examens étaient réalisés aprés une durée d’anticoagulation moyenne de
12 mois (4-36mois). La reperméabilisation était observée dans 12 cas (50%). Elle était totale
chez 6 patients et partielle chez 6 patients.

Les 12 cas étaient répartis comme suit: 4 cas de MB, 4 cas dont la cause était
idiopathique, 2 cas de CO, 1 cas de splénectomie et 1 cas de thrombophilie familiale.

Le recul moyen était de 23 mois.
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Les thromboses veineuses splanchniques constituent une localisation inhabituelle de
la maladie thromboembo-lique veineuse. Ce terme désigne les thromboses du systéme veineux
hépatique et du systeme porte extra-hépatique, incluant ainsi des veines abdominales drainant
différents organes tels que les intestins et la rate. Ainsi, le syndromede Budd-Chiari (SBC), la
thrombose veineuse portale (TVP), la thrombose veineuse mésentérique (TVM) et la thrombose

veineuse splénique représentent les différentes figures des TVS.

|. Epidémiologie

1. Incidence

L’incidence globale des TVS toutes confondues reste probablement sous-estimée vu
I’hétérogénéité des présentations cliniques et le nombre non négligeable des malades
asymptomatiques et sous-diagnostiqués. Par ailleurs, des variations significatives peuvent se
voir en fonction des séries rapportées dans la littérature. Dans une étude rétrospective portant
sur 2591 scanners abdominaux réalisés pour d’autres motifs, la prévalence d’'une thrombose
abdominale non suspectée était de 1,74%, survenant majoritairement au niveau des vaisseaux
splanchniques [1]. Parmi les TVS, le SBC reste le moins fréquent, survenant chez 0,5—1 cas par
million d’habitants [2,3]. Les données sur I'incidence de la TVP sont controversées, allant de
moins de 4 cas par million d’habitants selon un ancien registre [4] a 1% de prévalence sur des
autopsies [5]. Dans une étude suédoise multicentrique récente, I'incidence et la prévalence de
la TVP étaient de 0,7 par 100 000 habitants par an et 3,7 par100000 habitants, respectivement
[6]. L'incidence de la TVM est de 2,7/100 000 personnes années [7]. Il n’existe pas de données

quant a I'incidence de la TV Splénique dans la population générale.
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2. Age

L’age de survenue est variable selon les séries de la littérature.

Dans notre série, ’dge moyen de nos patients au moment du diagnostic se situait entre

17 ans et 70 ans, avec une moyenne de 37,3 ans.

Thiapelli et al [8] rapportent une moyenne d’age de survenue de 53 ans.

L'étude de Mrabet [9], a porté sur 65 cas. La moyenne d’dge chez ces patients était de

54 ans avec des extrémes de 18 et 82 ans.

Xavier et al [10] rapportent une moyenne d’age de survenue de 33 ans avec des

extrémes de 15 ans et 72 ans, ce qui est proche de notre série.

Tableau X: I’dge de diagnostic selon les séries.

Auteur Thiapelli et al Xavier et al Mrabet et al Notre série
(8] [10] [9]

Moyenne d’age

. 53 33 54 37
(en années)
Minimum - 15 19 17
Maximum - 72 82 70

3. Sexe

La répartition selon le sexe était caractérisée, dans notre série, par une nette

prédominance féminine (60% des femmes pour 40% des hommes) soit un sex-ratio de 0,6.

La prédominance féminine de notre série est retrouvée dans les autres séries de la

littérature, telle I’étude de Xavier et al [10], Primignani etal [11] et Rajani et al [2].
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Cette prédominance pourrait étre expliquée par la prédominance des maladies auto-

immunes et la prise de CO chez les femmes.

Tableau Xl: le sexe selon les séries.

Thiapelli Primignani Xavier Rajani Mrabet L.
Notre série
Auteur et al et al et al et al et al
[8] [11] [10] [2] [9]
Prédominance
S e Masculine Féminine Féminine Féminine Masculine Féminine
sexe/ratio 1,09 0,6 - 0,9 2,09 0,6

ll. Physiopathologie

1. Triade de Virchow

Il'y a plus de 100 ans, RUDOLPH VIRCHOW avait décrit les facteurs de thrombose connus
sous le nom de triade de VIRCHOW: stase circulatoire, activation de la coagulation et lésion
pariétale [12]. Dans la plupart des cas, ces mécanismes sont associés pour aboutir a la

survenue d'une thrombose veineuse [13].

Classiquement, les thromboses veineuses surviennent au niveau des veines profondes des
membres inférieurs, mais elles peuvent siéger dans le réseau superficiel, aux membres
supérieurs, dans les sinus cérébraux, dans le systéme porte, au niveau rétinien ou dans des
sites insolites. Le thrombus apparait dans les zones a bas débit sanguin comme les sinus

veineux ou les sacs valvulaires des veines profondes des membres inférieurs, par exemple [14].

< Stase sanguine: [14]

La stase est un élément prépondérant de la thrombogenése veineuse. Elle favorise, d'une

part, I'accumulation des facteurs procoagulants et elle limite, d'autre part, I'élimination des
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facteurs activés. Différents phénomenes peuvent étre responsables du ralentissement du flux

sanguin (I'immobilisation, I'hyperviscosité, la déshydratation, les varices...).

Méme si la stase est un phénoméne physique nécessaire, elle semble a elle seule
incapable de générer un thrombus. Des lésions endothéliales responsables d'une perméabilité
vasculaire accrue, d'une adhésion leucocytaire et d'une migration cellulaire importante, sont

souvent associées

% Lésions endothéliales: [14]

La paroi endothéliale saine est thromborésistante par la synthese de substances
antithrombotiques telles que la prostacycline, la thrombomoduline, I'activateur tissulaire du
plasminogene (tPA) ou les gycosaminoglycanes. La balance hémostatique est assurée par la
sécrétion de facteurs procoagulants: facteurs tissulaires, facteur de Willebrand, l'inhibiteur de
I'activateur tissulaire du plasminogene (PAl). Un déséquilibre en faveur de ['activité

procoagulante favorise I'apparition des thromboses.

Les causes de l'atteinte endothéliale sont multiples: les traumatismes opératoires, la
sclérothérapie, les cathéters veineux, la mise en place d'une sonde de stimulateur cardiaque,

les injections multiples des toxicomanes, et les antécédents de thrombose veineuse...

< Anomalies de I'hémostase: [12]

L'activation de I'némostase primaire intervient probablement peu dans l'initiation de la
thrombose veineuse. Les plaquettes sont un élément constitutif du caillot, qu'elles contribuent
a agrandir. Ceci explique probablement le peu d'efficacité des antiagrégants plaquettaires en

prévention de thrombose veineuse.

Toute activation de la coagulation peut théoriquement générer une thrombose veineuse.
Le mode principal d'activation est celui de la voie intrinseque a travers le facteur tissulaire. Le

role du systéme contact dans le déclenchement des thromboses veineuses est mal connu mais
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probablement trés faible. Il n'a jamais été démontré que l'excés de l'un des facteurs de

coagulation favorise les thromboses: tous les facteurs de coagulation sont déja en exces.

Les systémes inhibiteurs (antithrombine lll, protéine C et protéine S) constituent un
facteur de défense majeur contre les thromboses. L'insuffisance de I'un de ces inhibiteurs peut

constituer un terrain de thrombophilie. Il s'agit le plus souvent de déficits congénitaux.

La fibrinolyse constitue un systeme de défense contre la thrombose veineuse. Des
anomalies du systéme fibrinolytique pourraient donc étre associées a des thromboses

veineuses. On cite différentes causes d'hypofibrinolyse :

Déficit en activateur tissulaire du plasminogéne (tPA).
Excés de l'inhibiteur de type | des activateurs de plasminogéne (PAI-1).
Exces de glycoprotéine riche en histidine (HRGP).

Déficit en facteur XII.

vV VYV Vv VY V

Anomalie du fibrinogéne.

2. Evolution du thrombus : [15]

Au contact d'un petit thrombus plaquettaire, se développe le thrombus primaire. Ce
thrombus primaire va se prolonger des 2 coOtés (mais surtout en aval) par un thrombus
secondaire, cruorique, plus ou moins long, qui a ce stade est mou et friable, donc susceptible
de migration. Lorsque le thrombus secondaire devient occlusif, la stase qui en résulte accélere

son extension vers I'amont et vers l'aval, jusqu'au prochain confluent veineux.

La rupture de la base du thrombus, favorisée par la fibrinolyse physiologique, est

responsable de la survenue d'une embolie pulmonaire.

Du fait de la réaction pariétale qu'il a déclenché, le thrombus se voit infiltré de cellules
inflammatoires et de néo-capillaires qui vont conduire a son organisation fibreuse. La

recanalisation peut relever de deux mécanismes: d'une part la rétraction d'un thrombus
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adhérent mais non occlusif, d'autre part, l'apparition dans un thrombus occlusif de petites

cavités, qui confluent pour former un néo-chenal veineux.

Dans les deux cas, les valvules initialement englobées dans le caillot sont détruites, le
nouveau chenal a généralement un calibre inférieur a la normale, et la paroi épaissie a perdu sa
souplesse. L'incontinence valvulaire et l'augmentation de la pression dans le réseau veineux

d'amont qui en découle sont responsables de la survenue de la maladie post- thrombotique.

lll. Diagnostic positif

1. Diagnostic clinigue

1.1 Mode d’installation

Les TVS sont classées selon leur localisation et leur mode de présentation. Elles peuvent
se présenter de maniere aigué ou chronique, bien qu’une telle dichotomisation basée sur des

criteres temporels et cliniques soit parfois difficile.

Dans notre étude, la TVS était chronique dans 58% et aigue dans 42% des cas.

Dans I’étude de Soggard [16] qui portait sur 48 patients non cirrhotiques, la TVP était

chronique chez 31 (65%) patients et aigue chez 17 (35%) patients.

Dans I’étude de Rajani [6] qui portait sur 173 patients, la TVS était chronique dans 18%
des cas (32 patients), aigue dans 74% des cas (128 patients) et dans 8% des cas (13 patients) la

thrombose était indéterminée, ce qui est contradictoire avec notre étude.
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Tableau Xll: Comparaison entre le mode d’installation de la TVS

Soggard [16] Rajani [6] Notre étude
Aigue (%) 35 74 42
Chronique (%) 65 18 58

Ces résultats controversés sont dus a I'absence de relation entre le mode de présentation
clinique et I’ancienneté des lésions veineuses. Autrement dit, une présentation sous une forme

aigué peut n’étre que I’expression récente d’une forme chronique jusque-la asymptomatique.

1.2 Signes fonctionnels

Comme dans les autres séries, on notait dans la notre une prédominance des douleurs

abdominales dans les formes aigues et les signes d’HTP dans les formes chroniques.

En effet, la thrombose aigué se manifeste volontiers par des douleurs abdominales aigués
non spécifiques, un syndrome fébrile ou un syndrome inflammatoire [16-17]. Le plus souvent
ces douleurs ont une irradiation postérieure [18-20]. Elles peuvent étre prolongées et séveres

méme en I'absence de facteur infectieux ou inflammatoire local [17-20].

Elle peut étre révéleé également par des complications aigués telles que I'ischémie
intestinale avec un tableau d’ascite et I’hémorragie digestive. En cas d’extension a la veine
mésentérique supérieure, la complication la plus sévere est I'infarctus intestinal [21-22]. Dans
une étude récente, les signes associés a une nécrose intestinale étaient une défaillance

d’organe, I’élévation des lactates et la dilatation d’une anse gréle a I'imagerie [23].

En cas de thrombose chronique, les manifestations liées a I’hypertension portale (HTP)
sont les plus fréquentes. Les varices cesophagiennes (VO) sont présentes chez un patient sur
deux [24]. L’hémorragie digestive liée a I’'HTP est la complication la plus fréquente, survenant
chez 10 a 40% des malades au cours du suivi [6,20,25]. Chez les patients ayant un cavernome

portal de longue date, des complications biliaires sont de plus en plus souvent mises en
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évidence. Les complications biliaires sont en rapport avec une obstruction de la voie biliaire
extra-hépatique comprimée par de grosses veines collatérales du cavernome. Les symptomes
biliaires peuvent étre le symptome révélateur de la thrombose de la veine porte. L’AEG peut étre

aussi observée [16].

Les TVS peuvent également étre totalement asymptomatiques et étre découvertes
fortuitement a I’occasion d’une imagerie abdominale effectuée pour une autre raison [24]. Dans
une étude rétrospective portant sur 2591 scanners abdominaux réalisés pour d’autres motifs,
la prévalence d’une thrombose abdominale non suspectée était de 1,74%, survenant

majoritairement au niveau des vaisseaux splanchniques [1].

Tableau XIII: Caractéristiques cliniques des TVS en comparison avec notre série

Soggard [16] Notre série
Séries
Aigue(%) Chronique (%) Aigue (%) Chronique(%)

Douleur 94 58 90,5 34,5
abdominale
SMG et signes THP >9 84 19,0 62,1
Fievre 53 16 33,3 3,4
Hémorragie 0 29 23,8 24,1
digestive
Ascite 47 38 19,0 37,9
Amaigrissement >3 23 28,6 4l4
Diarrhée ) ) 9> 3,4
Vomissements ) ) 38,1 10,3
Découverte - - 9,5 20,7
fortuite
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2. Examens paracliniques

2.1 Bilan biologigue

Au stade de thrombose récente, une réponse inflammatoire systémique est fréquente dans
80% des cas associant des signes biologiques (CRP augmentée 60% des cas) et une fievre élevée

dans 50% des cas, méme en I’absence d’infection [18-20].

Tableau XIV: La Réponse inflammatoire selon les séries

Auteurs Amitrano [19] Plessier [18] Condat [20] Notre série
CRP 60% 72%
Fievre 50% 33%

2.2 Examen d’imagerie

Le diagnostic des TVS repose sur I'imagerie. Elle permet de:

visualiser le thrombus intra-luminal et de préciser son extension en amont et en

aval,
- rechercher des signes d’ischémie veineuse mésentérique,
- détecter un cavernome portal en cas de thrombose ancienne,

- participer au bilan étiologique (recherche de signe de dysmorphie hépatique, CHC,

masse pancréatique, ...).
a. [Echographie doppler
L’échographie couplée au doppler est I'’examen de premiere intention dans le diagnostic

et la surveillance du traitement des TVS. Sa performance est influencée par le morphotype du

patient et par I’expertise de I’opérateur.

La détection du thrombus intraluminal en échographie mode B a une sensibilité variant

de 70 a 90% [26]. Le seul signe direct de la TVS est la présence endoluminale du thrombus, qui,
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d’abord hypoéchogéne dans les thromboses récentes (figure 10) et donc pouvant ne pas étre
visualisé, tend a devenir hyperéchogéne par la suite (figure 11). Le principal signe indirect est la
découverte d’'un cavernome porte (dérivation portoporte). Le cavernome qui témoigne de
I’évolution chronique de la thrombose portale, est d’apparition retardée et n’est pas constant. Il
est formé de multiples structures vasculaires serpigineuses anormalement développées, de
taille variable, situées dans le hile hépatique autour du tronc porte ou dans la paroi de la

vésicule biliaire

En doppler couleur, la thrombose compléte se traduit par I'absence de remplissage
couleur des veines splanchniques et ’'absence de flux enregistré malgré le bon positionnement
du faisceau ultrasonore. Le doppler couleur est utile en cas de thrombose récente lorsque le
thrombus est encore hypoéchogéne et donc indétectable en raison du faible contraste entre le
thrombus et la lumiére du vaisseau. En cas de thrombose partielle, le doppler couleur permet

de détecter le flux circulant autour du thrombus

Le cavernome est mis en évidence en doppler couleur sous la forme de petites images

serpigineuses dans le hile hépatique.

En cas de suspicion de SBC, les thromboses anciennes se présentent sous forme d’un fin
cordon hyperéchogene sur le trajet de la veine correspondante. Les thromboses récentes se
présentent sous forme d'une veine élargie remplie de matériel hypoéchogéne (figurel?2).
L’échographie permet aussi de visualiser les signes indirects d'obstruction des veines hépatiques
[27]. Il s’agit d’une hypertrophie du segment | qui se manifeste par un refoulement vers I'avant de la
plaque hilaire avec une augmentation de la distance entre la veine porte et la veine cave. Les autres
segments voient leur morphologie se modifier en fonction de I'ancienneté de I'obstruction. A la
phase aigué, les segments obstrués ont augmenté de volume. Progressivement, ils vont s'atrophier.
Par ailleurs, I'atteinte des veines hépatiques n'étant pas synchrone, lorsqu'une partie du foie s'est
atrophiée, les autres segments, dont le drainage veineux est resté normal, vont s'hypertrophier. On
a dans tous les cas de figure d'association atrophie et hypertrophie en fonction des atteintes

veineuses. Cette morphologie particuliere du parenchyme hépatique doit étre différenciée de
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I'atrophie des hépatopathies chroniques et de la cirrhose ou le segment IV est atteint
préférentiellement ainsi que le foie droit. L'échostructure du foie est en général hétérogene, avec
parfois des zones hyperéchogénes autour des veines hépatiques, suivant leur trajet. L’ascite est un

signe indirect fréquent.

Figure 10 : Echographie. Coupe transversale passant par le tronc porte, montrant
Un tronc porte dilaté contenant un thrombus endoluminal échogéne (fleche) [28]

CASLLSR R ARDONEN

Figure 11: Echographie en mode B du tronc porte (C). Dilatation anévrismale du tronc porte,
contenant un thrombus hyperéchogéne central incomplet (fleche) [28]
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Figure 12: thrombose de veine hépatique.

A : image de doppler couleur qui montre I’absence du signal couleur intraveineux.
B : un autre patient ; faible signale couleur intraluminale : thrombus non obstructif.

On note une inversion du flux en lumiére qui est représenté par la couleur rouge [27].

b. Tomodensitométrie

La tomodensitométrie hélicoidale constitue avec I’échographie doppler I'examen clé du
diagnostic [29-30]. Elle est indiquée en cas de suspicion de thrombose portale afin d’en déterminer
I’étendue, I’extension aux vaisseaux splanchniques, les conséquences (infarcissement du tube
digestif) et les causes (hépatopathie, tumeur, infection intra—abdominale....) [31].

Avant injection, le thrombus récent se traduit par une hyperdensité spontanée a I'intérieur de la
veine porte, celle-ci apparaissant élargie. Par la suite, le thrombus devient iso- puis hypodense.
Apres injection intraveineuse de produit de contraste iodé, le thrombus se traduit au temps portal par
un defect hypodense endoluminal (figure 13). Le cavernome se traduit par la disparition de
I’architecture normale du systéme veineux portal et la visualisation de multiples structures

vasculaires d’origine veineuse et anormalement dilatées, situées dans le hile hépatique (figure 14).

La TDM a peu d'intérét dans Le SBC . Les lésions sténosantes des veines sus-hépatiques sont

mal visibles, méme si les thromboses peuvent étre mises en évidence. Seuls les signes indirects
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comme la dysmorphie, I'ascite et un parenchyme hépatique hétérogene apres injection de produit
de contraste orientent vers ce diagnostic . Elle trouve sa place dans le syndrome de Budd-Chiari

secondaires aux tumeurs hépatiques ou rétro-péritonéales [27].

Figure 13 : Thrombose portomésentérique et de la veine splénique. Coupe

tomodensitométriques obtenues au temps portal apres injection intraveineuse de produit de
contraste iodé.

A. Thrombus de la veine splénique et du tronc splénomésaraique (tétes de fleches).
B. Thrombus du tronc porte (fleche) [28].
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Figure 14: Thrombose portale au stade de cavernome. Coupe axiale tomodensitométrique au

temps portal apres injection intraveineuse de produit de contraste iodé. Cavernome porte

(fleche) [28].

c. Imagerie par résonance magnétique

L’IRM est indiquée lorsque la réalisation d’une échographie est difficile et ou en cas de
contre-indication a la réalisation d’'un examen tomodensitométrique (allergie, insuffisance
rénale). Au stade précoce (inférieur a 5 semaines), le thrombus apparait sous la forme d’un
hypersignal en T2 et en T1 par rapport au muscle et au foie. A un stade plus avancé (2 a 18
mois), la thrombose se traduit uniguement par un hypersignal en T2 (figure 15). Au stade de
cavernome portal, le tronc porte n’est plus visualisé et on observe les nhombreuses branches
collatérales de dérivation. En cas de suspicion de SBC, I''lRM semble avoir une excellente fiabilité
diagnostique dans cette pathologie. Ses avantages sur I'échographie-doppler sont sa
reproductibilité, I'exploration de la veine cave inférieure grace a des séquences de type

angiographique en incidence sagittale qui semblent meilleures.
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Figure 15 : IRM. Coupe axiale obtenue en écho de spin rapide en pondération T2 montrant
une formation d’un signal plus élevé que le reste du parenchyme hépatique, dans le segment IV
correspondant a I’abces (téte de fleche). Hypersignal au sein de la branche portale droite
correspondant au thrombus (fléche) [28].

Dans notre série la TDM abdominale avait permis de poser le diagnostic dans la moitié

des cas 50%, I’échographie abdominale dans 48% des cas, et I'IRM dans un seul cas (2%).

IV. Diagnostic étiologique

1. Facteurs étiologiques

Les étiologies des TVS sont classées en causes locales et systémiques. Des études de
cohorte prospectives ont permis d’évaluer les principaux facteurs prothrombotiques
rencontrés au cours des TVS [17,32]. Le tableau XV présente les résultats de deux études
prospectives récentes. Généralement un facteur étiologique au moins est observé dans la
majorité des cas, La présence simultanée de plusieurs facteurs étiologiques est fréquente [17,
32]. Il est surprenant de constater qu’un facteur local est rarement mis en évidence, en

particulier, pour le territoire veineux hépatique.
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Tableau XV: prévalence des facteurs étiologiques au cour des TVS

Veine hépatique % Veine porte extra—hépatique %
Au moins un facteur 84 67
Plusieurs facteurs 46 18
Facteur local 5 21

D’aprés Murad et al [32] et Plessier et al [17].

1.1 Causes locales

D’aprés Murad et al [32] et Plessier et al [17]. Les facteurs locaux les plus fréquents sont
les foyers septiques intra—abdominaux, ils conduisent a une pyléphlébite septique. lls sont
essentiellement représentés par la cirrhose hépatique, les cancers abdominaux, les
inflammations et les infections locales (pancréatite, diverticulose, cholécystite, appendicite,

maladies inflammatoires intestinales...).

Les autres facteurs locaux sont les traumatismes chirurgicaux de la veine porte
(notamment lors de la chirurgie biliaire), la splénectomie dans le contexte d’un syndrome
myéloprolifératif (SMP) ou d’'une anémie hémolytique et les affections pancréatiques. La
cirrhose et les cancers sont les plus fréquents parmi les facteurs locaux, survenant chacun chez

environ 30 % des patients [5,8,33-34].

1.2 Causes systémiques

a. Syndromes myéloprolifératifs

Les syndromes myéloprolifératifs (SMP) regroupent un ensemble, relativement
hétérogene, d’hématopathies malignes, caractérisées par, une prolifération clonale des cellules
myéloides, avec une conservation de leur capacité de différenciation [35]. Les entités les plus
classiques, regroupées dans les SMP sont, celles décrites par William Dameshek [36], il s’agit de
la leucémie myéloide chronique (LMC), la polyglobulie de vaquez appelée également
polyglobulie vraie (PV), la thrombocytémie essentielle (TE) et la myélofibrose primitive (MP) ou

splénomégalie myéloide. Par ailleurs, I’organisation mondiale de la santé (OMS), a adopté une
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classification pour les hémopathies malignes, notamment les SMP, qui ont subi plusieurs

vérifications, dont la derniere remonte a 2008 [37].

Les manifestations thrombotiques sont fréquentes lors du diagnostic des syndromes
myéloprolifératifs. Elles sont les principales causes de morbidité et de mortalité associées a ces

affections. Leur incidence est estimée entre 12 et 39% pour la PV et 11-25% pour la TE [38].

Les mécanismes responsables de cette incidence élevée de manifestations thrombotiques
associés a la PV et la TE sont actuellement mieux compris. Ces deux affections se
caractérisentpar une hyperréactivité des cellules souches, en particulier des progéniteurs
mégacaryocytaires et érythroblastiques a différents facteurs de croissance comme l'interleukine
3, la thrombopoiétine ou I’érythropoiétine. Au niveau moléculaire, cette hyperréactivité est bien
expliquée chez les patients présentant la mutation V617F de la tyrosinekinase JAK2. Celle-ci
entraine en effet une phosphorylation constitutive de cette enzyme et une activation
constitutive des différents récepteurs comme celui de [I'érythropoiétine ou de |la
thrombopoiétine dont la voie de signalisation met en jeu JAK2 [39]. Cette hyperréactivité des
cellules souches hématopoiétiques induit une hyperréactivité des cellules du sang circulant et, a
un degré moindre, celle des cellules endothéliales vasculaires. L’élévation de I’hématocrite
constitue sans aucun doute un facteur de risque thrombotique via I'élévation de la viscosité
sanguine et son effet sur les plaquettes sanguines repoussées vers la périphérie des vaisseaux.
Ce dernier effet augmente les interactions plaquettes-plaquettes et plaquettes-vaisseaux
sanguins, ce qui contribue au processus thrombotique. Les troubles fonctionnels plaquettaires
peuvent également étre incriminés. Plusieurs études ont en effet démontré que les plaquettes
des patients avec TE ou PV sont activées in vivo. L’hyperactivation plaquettaire se traduit par
une augmentation d’expression de la P-sélectine ou de la thrombospondine (composés
normalement contenus dans les granules alpha des plaquettes) a la membrane des plaquettes
que ce soit a I’état basal ou apres stimulation par certains stimuli [40-41]. Il existe aussi une
augmentation nette de I’excrétion des métabolites urinaires du thromboxane A2, principale

prostaglandine proagrégante des plaquettes reflétant une augmentation de sa synthése in vivo
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[42]. La thrombocytose contribue probablement également au risque thrombotique. En faveur
de cette hypothése plaide I'effet bénéfique observélorsque la numération plaquettaire est

réduite a< 400.000/uL.

Enfin, une activation des cellules endothéliales vasculaires (dont témoigne une élévation
du facteur von Willebrand et de la thrombomoduline) qui n’atteint pas toutefois le degré de
significativité statistique a été notée en association avec I’hyperactivation plaquettaire [46] ou
celle des leucocytes [44]. En ce qui concerne la coagulation sanguine, un état
d’hypercoagulabilité  (élévation des D-diméres, présence de complexes thrombine-
antithrombine et du fragment F1-2 de la prothrombine) a été documenté chez les patients avec

PV et ET [44].

Les SMP sont la cause systémique acquise la plus fréquente de TVS [18,47-48]. Leur
prévalence varie en fonction des séries et des criteres diagnostiques utilisés. Cependant, une
méta-analyse récente a estimé une prévalence moyenne de SMP respectivement de 40,9% pour
le SBC et de 31,5% pour la thrombose porte [49]. La présence de la mutation V617F du géne
JAK?2 est de 85% parmi ces patients. Selon d’autres études La mutation JAK2 V617F est présente
dans 90 a 95% des cas des polyglobulies de Vaquez, 50 a 60% des thrombocytémies
essentielles et des myélofibroses [48,50]. Cette mutation est fortement associée au
développement du SMP. Il a été démontré que méme en I'absence d’anomalies hématologiques
orientatrices, la recherche de cette mutation a permis d’identifier les SMP dans 17,1% des SBC
et 15,4% des thromboses portes [49], d’ou I'intérét de rechercher cette mutation dans le cadre
du bilan étiologique de TVS [51]. Dans notre série, la fréquence des SMP était de 4% et la
mutation JAK2V617F était positive dans 50% des cas. D’autres mutations sont également
associées aux NMP (mutations du gene de la calréticuline, mutations du géne SMP, mutations

de I’exon 12 du géne JAK2), mais leur association avec les TVS est faible [52].

Un SMP était retrouvé chez 4% de nos patients, ce pourcentage est inférieur a celui trouvé

dans les données de la littérature. (Tableau XVI)
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Tableau XVI: Fréquence du SMP dans certaines séries

Auteurs Plessier et al Rajani et al Kiladjian et al Notre série
[18] [2] [48]
SMP 21% 38% 40% 4%
SAPL 8% 10% 10%

Thrombophilie

1-5% 31% 5-20% 8%
Héréditaire
co 44% 30% 50% 12%
Cause locale 21% - 35% 6-12%
Behcet - - 5% 26%
Idiopathique 25% - 5% 22%

b. La maladie de Behget

La maladie de Behcet est une vascularite multisystémique chronique, survenant
essentiellement chez I'adulte jeune, marquée par des poussées d’inflammations aigues
séparées par des phases de rémission. Elle est caractérisée par la fréquence et la bénignité des
manifestations cutanéomuqueuses et articulaires et la gravité des manifestations oculaires,
neurologiques centrales, vasculaires et digestives [53]. Sa répartition géographique est assez
ubiquitaire avec une nette prédominance au pourtour méditerranéen. Sa pathogénie demeure
inconnue, bien que des facteurs viraux, génétiques, environnementaux et immunologiques

soient évoqués.

En absence de marqueur biologique pathognomonique, le diagnostic repose sur des critéres

cliniques établis par le Groupe International Etude sur la Maladie de Behcet. (Annexe 2)

La fréquence des manifestations vasculaires est trés variable d’une série a 'autre: 13%
dans la série de Tohmé [54], 62% dans la série de Filali [55], 28,5% dans la série de Klii [56],

22,78% dans la série de Benamour [57] et 33% dans la série de Ketari Jamoussi [58]. L’atteinte
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veineuse était la plus fréquente dans la plupart des séries. Elle semble plus importante dans les
pays du Maghreb ou elle est estimée entre 25 et 45% en Tunisie [59-60], 23% en Algérie [61] et
20 a 55% au Maroc [62-63]. Dans une série francaise portant sur 106 cas de thromboses

veineuses (35%), pres de la moitié des patients sont d’origine d’Afrique du nord [64].

Une étude réalisée en Turquie [66], ou la prévalence de cette maladie est plus élevée a
mis en évidence 6 cas de transformation cavernomateuse de la veine porte parmi 66 patients
atteints de Maladie de Behcet avec complications vasculaires majeures soit 9.1%, et parmi 844
patients attaints de Behcet soit 0.7%. De nombreuses observations de SBC ont été rapportées,
dont 2 séries récentes [67-68] permettant d'estimer sa fréquence a 2,8% sur une série de 493

patients atteints de la MB.

La MB représente I'étiologie prédominante dans notre série avec une fréquence avoisinant
les 26% (13 cas sur 50). Nous rappelons que la TVS était révélatrice de la MB dans 6 cas, elle
était essentiellement chronique 11 (cas). Il s’agissait de 9 cas de SBC, 1cas de TVP au stade de
cavernome, 1cas de TVM au stade d’infarctus, Tcas de TV splénique et 1cas de TVP associée a
une thrombose de la VMS. Cette fréquence retrouvée de SBC au cours de la MB (18%) est

supérieure a celle retrouvée dans la littérature (de 1,42% a 5%) [69-70].

Il est actuellement admis qu’il existe une variation géographique selon I'étiologie de la
TVS [70]. La MB est I’'un des facteurs de risque prévalant dans les pays de la Méditerranée [72].

Tableau XVII: Fréguence de MB au cours des TVS dans certains pays de la Méditerranée.

Tunisie Turquie Egypte
Séries Notre série [9] [73] [74]
Nombre de patients 50 65 75 94
Fréquence de Behcet 26% 1,5% 9% 13%
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c. Lesyndrome des antiphospholipides

Le syndrome des anti-phospholipides (SAPL) ou syndrome de Hughes est une affection
auto-immune du sujet jeune. Sa définition est clinicobiologique par ['association de
manifestations thromboemboliques (veineuses et/ou artérielles) et/ou obstétricales, et
d’anticorps antiphospholipides durables (anticoagulant circulant de type lupique, anticorps
anticardiolipine IgG ou IgM a titre moyen ou élevé ou anticorps anti-f2 glycoprotéine IgG ou
IgM) (Annexe 3), ceci sur au moins deux prélevements espacés de 12 semaines [76], il peut étre
associé a d’autres manifestations dermatologiques, neurologiques, pulmonaires,

cardiaques......

Il peut étre rencontré en dehors de tout cadre pathologique et il est alors défini comme
syndrome « primaire » des antiphospholipides, ou associé a une des connectivites, appelé SAPL

« secondaire », essentiellement le lupus érythémateux systémique (LES).

La prévalence des thromboses des veines profondes au cours d’un SAPL est de 0,3 al%.
Les manifestations cliniques sont souvent obstétricales, mais peuvent étre neurologiques,
cardiaques, rénales, dermatologiques ou hématologiques. Elles sont plus rarement hépatiques

ou digestives [77-78].

Plusieurs cas de TVP associées a un SAPL ont été publiés [79]. Dans I'étude de Denninger
et al, un SAPL était retrouvé dans 11% des cas de TVP [80]. Dans I’étude de Mrabet, le SAPL était
I’étiologie la plus fréquente des TVS [9]. Le SAPL est considéré comme la deuxiéme cause du
syndrome de Budd-Chiari non tumoral, aprés les syndromes myéloprolifératifs [81]. Dans la
série d’Asherson et al. 9 patients, parmi 11 ayant un SBC, avaient un authentique SAPL primaire
[82]. La thrombose siege essentiellement au niveau des grosses veines hépatiques [81]. Des
thromboses d’autres sieges et des pertes foetales ont précédé I'apparition des thromboses
veineuses hépatiques dans la majorité des cas [81]. Une thrombopénie est fréquemment

retrouvée [81].
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Au cours du syndrome de Budd-Chiari, un SAPL peut parfois étre méconnu pour plusieurs
raisons. L’hépatopathie en elle-méme engendre des anomalies del’hémostase, essentiellement
un défaut de synthése de certains facteurs de la coagulation, d’ou une modification des tests de
dépistage des AC APL et notamment un APTT (temps de thromboplastine artériel activé)
“faussement” allongé [81] ; deuxiemement, le titre des AC APL peut fluctuer spontanément au
cours du temps et diminuer au-dela des seuils de détection, pendant la période des
thromboses [83]. Ceci incite a chercher de facon répétée les AC APL dans le bilan des TVS.

Dans notre série, le SAPL a été observé chez 4 patient soit 8%. Il s’agissait de 3 patients avec

TVP et une patiente avec un SBC.

d. Hémoglobinurie paroxystique nocturne
L’hémoglobinurie paroxystique nocturne est une affection rare qui se manifeste

principalement par une anémie hémolytique corpusculaire acquise et la survenue de
thromboses veineuses [84]. Cette affection peut atteindre les vaisseaux abdominaux [29,80] en
particulier les veines hépatiques (syndrome de Budd-Chiari), mais aussi parfois la veine porte
ou ses affluents [85]. Une TVP peut ainsi étre le mode de révélation d’une HPN, et un syndrome
de Budd-Chiari associé doit étre attentivement recherché. Le diagnostic biologique repose sur
la cytométrie de flux qui permet de mettre en évidence le déficit en antigénes CD55 et CD59
[29,86]. Le mécanisme des thromboses n’est pas clairement connu ni la raison de leur
localisation préférentielle au niveau de certains territoires en particulier les veines hépatiques

[87].

Le pronostic de I’hémoglobinurie paroxystique nocturne est imprévisible. La maladie
évolue de facon chronique avec des poussées d’hémolyse et la survenue de complications

hématologiques ou de thromboses qui sont la principale cause de mortalité [84,87].

Le seul traitement curatif de I’hémoglobinurie paroxystique nocturne est I'allogreffe de

moelle osseuse chez les malades qui ont un donneur familial.
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e. Thrombophilie constitutionnelle

Il s’agit la essentiellement de déficits héréditaires en inhibiteurs de la coagulation devant
étre évoqués en cas de thromboses veineuses profondes volontiers récidivantes et ayant débuté

a un age jeune.

> Déficit en antithrombine

L’antithrombine (AT) est une glycoprotéine produite par le foie qui présente une action
inhibitrice irréversible envers les facteurs activés de la coagulation en particulier la thrombine
et le facteur Xa. Cette inactivation est maximale lors de l'interaction de I'antithrombine avec
I’héparine [88-89]. Le déficit héréditaire en AT est un facteur de risque de MTEV avec un risque
relatif (RR) de 10 a 20. Pour Morasch e tal, environ 2% des TVM seraient en lien avec un déficit
en antithrombine [90]. Pour Schved, des taux de 50 a 55% d’AT suffisent a créer un terrain de
thrombophilie majeure : thromboses veineuses profondes des MI, thromboses des veines
caves, TVP et TVM [91]. Le diagnostic de déficit en AT doit se faire en dehors de tout traitement
par I'héparine et en I’absence de traitement par I'cestrogéne qui diminuent sa concentration
[92]. Les causes acquises principales de déficit en AT sont I'insuffisance hépatique, le syndrome
néphrotique, la coagulation intravasculaire disséminée (CIVD), certains médicaments comme
I’héparine, les oestroprogestatifs oraux, certaines situations comme la période post-opératoire

et les phénomeénes thrombotiques récents [89].

> Déficit en protéine C
La protéine C (PC) est une glycoprotéine vitamine K dépendante synthétisée au niveau du
foie. La PC activée est un puissant anticoagulant agissant sur les facteurs Vllla et Va et
nécessitant comme cofacteur la protéine S (PS) [93]. Valla et al estiment a 2% la prévalence d’un
déficit héréditaire en protéine C parmi les patients présentant une TVP [94]. Le RR de
thrombose est multiplié par 5 a 10 [94]. Le facteur V Leiden et le déficit en protéine C sont les 2

anomalies le plus souvent associées a un RR accru de SBC (RR x 7 a 11) [80,95]. Les déficits
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acquis ont des causes proches de déficits en AT en plus du déficit envitamine K. Une grossesse

normale ne modifie pas la concentration de la PC [88].

Deux de nos patients avait un déficit en protéine C et un patient avait un déficit en

protéine C et S.

> Déficit en protéine S
La protéine S est également une protéine vitamine K dépendante d’origine hépatique. Elle
agit comme cofacteur de la protéine C activée pour la protéolyse des facteurs Va et Vllla [88]. Le
déficit en protéine S est mis en évidence chez 2 a 3% des patients atteints de MTEV et le risque
de thrombose ne serait significativement augmenté que pour des taux <40% [88]. Les causes
acquises de déficits en PS sont les mémes des déficits en PC. Les taux de protéine S diminuent
tres précocement au cours de la grossesse [88]. Une TPM peut étre la premiére manifestation

d’un déficit en protéine S [96].

Nous rappelons que dans notre série, on a noté 1 cas de déficit en protéine C et S.

» Mutation du Facteur V Leiden

La mutation du facteur V Leiden est le facteur de risque génétique de thrombose le plus
fréquent. Lorsque la mutation est présente, la protéine C activée ne peut plus réaliser le clivage
du facteur V pour l'inactiver, ainsi ce facteur V muté est résistant a la dégradation par la
protéine C activée [97]. Ceci entraine un gain de fonction du facteur V, qui serait responsable
du risque accru de thrombose [88,98]. Le polymorphisme Leiden est responsable de la quasi-
totalité des résistances a la protéine C activée. La mutation semble, dans le cas des TPM, étre
un facteur favorisant avec une prévalence de 5% dans la population générale méme si les
études restent contradictoires [99-100]. Selon I’étude de Shafer, la résistance a la protéine C
activée, due a une mutation dite Leiden dufacteur V [101], est observée dans 25% des cas de
thromboses des veines hépatiques. Il s’agit donc du facteur étiologique le plus fréquent de

thrombophilie [102-103].

- 56 -



Les Thromboses veineuses splanchniques

> L’Hyperhomocystéinémie

L’association entre thrombose veineuse et hyperhomocystéinémie a été décrite chez les
malades ayant une homocystéinurie, maladie autosomique récessive liée a un déficit
enzymatique, avec un risque relatif modéré de 2 a 3 fois supérieur a celui de la population
générale. La prévalence dans la population générale est d’environ 5%. Le diagnostic repose sur
le dosage de I’homocystéinémie totale plasmatique, éventuellement apres dose de charge en
méthionine. L’homocystéinémie est trés élevée dans I’lhomocystéinurie congénitale, modérée en
cas de carences vitaminiques (B6, B9, B12) ou de mutation C677T du géne codant la MTHFR
[104]. Dans une étude portée sur 65 cas de TVP, ce facteur est retrouvé dans 12% des cas et

appuyant donc son role comme facteur favorisant les TVP [105].
f.  Autres facteurs étiologiques

> Contraception oestroprogestative

Si la contraception ou le traitement hormonal substitutif (THS) sont considérés comme
des facteurs de risque importants de MTEV, aucune étude n’a évalué leur impact sur le risque
de TVP. lIs sont cependant considérés comme facteurs favorisants dont I’arrét est évidemment
avisé en cas de TVP [106]. L'utilisation des contraceptifs oraux augmente le risque d’occlusion
des veines hépatiques par un facteur 2 [107]. Le risque relatif de thrombose des veines
hépatiques est de 2,37 lors d’un traitement récent (< 1 an) par contraception orale (30 ou 50
ug/j d’Ethinyloestradiol) [95, 108]. La contraception orale est plus fréquente comme facteur de

risque de thrombose dans les pays européens [71].

> Grossesse et du post-partum
Le risque relatif de MTEV pendant la grossesse et le post partum est de I'ordre de 5 [109].
Plusieurs cas de thromboses veineuses portes associées a une grossesse sont rapportés dans la
littérature [109]. Ainsi Plusieurs cas de thrombose des veines hépatiques survenant pendant la
grossesse ou les suites de couches, ont été rapportés [110]. Dans la plupart des cas, il s’y
associait une affection thrombogéne comme une hémoglobinurie paroxystique nocturne, un

syndrome myéloprolifératif primitif, ou un facteur V de Leiden. Une affection thrombogéne
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sous-jacente doit donc étre suspectée a chaque fois qu’une thrombose des veines hépatiques
se constitue au cours ou au décours d’une grossesse. D’apres Valla [70] et Shetty [71] une forte

prévalence de la grossesse et du post-partum est associée aux TVS dans les pays asiatiques.

1.3 Répartition selon le territoire veineux touché

Une spécificité du site de thrombose en fonction du facteur prothrombotique est notée

par plusieurs auteures [17,29-30,32]. Cette spécificité reste encore inéxpliquée.

Selon Murad et Denninger, les SMP touchent plus fréquement le systéme veineux
hépatique. La MB, le SAPL, la mutation Leiden du facteur V, la contraception oestroprogestative
et I’hémoglobinurie paroxystique nocturne sont plus fréquemment retrouvés chez les patients
atteints de SBC, alors que la mutation de la prothrombine G20210A est plus fréquemment
retrouvée en cas de thrombose de la veine porte ou de ses affluents. Les thromboses veineuses
du réseau porte sont plus souvent associées a une cause locale que les SBC [32,80]. L’étude de

Gouin [111] rapporte les mémes résultats. (Tableau XVIII)
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Tableau XVIII: Facteurs étiologiques des thromboses veineuses splanchniques [111]

Condition Prévalence
SBC TVP
Causes systémique
Néoplasie myéloproliférative 41% 32%
Mutation V617F du géne 41% 27%
JAK 2
Mutation CALR 5% 2%
Anomalies prothrombotiques génétiques
Mutation G20210A du géne 3-6% 9-22%
de la prothrombine
Mutation Leiden du géne du 12-25% 3-9%
facteur V
Déficit en protéine S 2,6% 0-30%
Déficit en protéine C 5,6% 0-7%
Déficit en antithrombine 2,3% 0-5%
Mutation C677T du géne 22% 11%
MTHFR
Anomalies prothrombotiques acquises
Syndrome des  anticorps 5-25% 5-10%
antiphospholipides
Hémoglobinurie paroxys 10% <2%
Tique nocturne
Facteurs hormonaux
Contraception orale 74%
44%

Causes locales
Kyste hydatique Jusqu’a 4% (régions endémiques)
Pancréatite, diverticulite,
cholécystite, appendicite, 21%
chirurgie intra—abdominale
Autres
Aucun facteur identifié 15% 40%
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D’aprés I’étude de Deleve [29], la surreprésentation des syndromes myéloprolifératifs est
considérable pour le systeme veineux hépatique, mais moindre pour le systéme porte
extrahépatique. Le facteur V Leiden est surreprésenté en cas de thrombose de la veine cave
inférieure et le facteur Il Leiden en cas de thrombose de la veine porte. L’hémoglobinurie
paroxystique nocturne est fortement associée a la thrombose des veines hépatiques de petite
taille et la maladie de Behcet a la thrombose de la veine cave inférieure. La contraception orale
a été associée a une augmentation du risque de thrombose des veines hépatiques. Le role
étiologique de la grossesse est plus solidement étayé pour les veines hépatiques (en raison de

la relation chronologique) que pour le territoire de la veine porte extra-hépatique [29]

D’aprés I’étude de Murad et al [32] et celle de Plessier et al [17], les SMP, le SAPL, la
maladie générale touchent plus le systéeme veineux hépatique, alors que la contraception
oestroprogestative et les anomalies héréditaires touchent avec prédilection le systeme porte
extra-hépatique (Tableau XIX).

Tableau XIX: Prévalence des états prothrombotiques au cours des TVS [17,32]

Systéme Veineux Systeme porte
hépatique % extra-hépatique %
Syndrome myéloprolifératif 49 21
Syndrome des antiphospholipides 25 8
Anomalie héréditaire 19 25
Maladie générale 20 4
Traitement hormonal 33 44

Dans notre série la MB toucherait plus la veine cave inférieure et le systéme veineux
hépatique, Ce qui est retrouvé dans les autres séries. Les facteurs locaux tels que la cirrhose et
splénectomie ainsi que la CO toucheraient plus volontiers le systéme porte extra-hépatique, ce
qui rejoint les données de la littérature. En revanche, le syndrome des antiphospholipides, le
lupus, et le SMP toucheraient avec prédilection le systeme veineux extra-hépatique ce qui n’est

pas concordant avec les autres séries, probablement a cause du faible effectif.
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2. Enguéte étiologique

La TVS est volontiers multifactorielle avec la présence a la fois de causes locales et
générales souvent multiples. Une thrombophilie est associée dans 38% de cas et plusieurs
facteurs sont mis en évidence dans 10% de cas [112]. L’'enquéte étiologique réalisée doit ainsi
étre complete, afin de mettre en évidence I’ensemble de ces facteurs, et de proposer une prise
en charge adéquate.

2.1 Interrogatoire

Une contraception, un traitement hormonal de substitution, une grossesse ou un
accouchement récent, ainsi qu’une consommation tabagique et une prise médicamenteuse
doivent étre recherchés. Des antécédents de MTEV, de cirrhose, de carcinome hépatocellulaire,
de désordre hématologique, d’'immunodépression, de MICI, de signes cliniques évoquant une
maladie de Behcet sont précisés, ainsi que la recherche d’une intervention chirurgicale, d’un
traumatisme abdominal et d’un tableau infectieux récent.

2.2 Examen clinigue

L’examen clinique complet doit rechercher les signes cliniques de cirrhose (ascite, CVC,
organomégalie, ictére), de cancer (masse, AEG), d’infection et de la maladie de Behcet (aphtose
bipolaire, uvéite..), ainsi que les situations cliniques associées a une forte présomption de SBC
(hépatite fulminante, HMG, douleur de I’hypocondre droit, et maladie hépatique inexpliquée ou
la présence simultanée d’une ascite, HMG et hépatalgie).

2.3 Bilan sanguin

Il peut permettre la mise en évidence d’un syndrome inflammatoire associé ou pas a un
syndrome infectieux, les perturbations hématologiques d’'un SMP ou du bilan hépatique en cas
de cirrhose et SBC. Les TVS sont multifactorielles et ces facteurs locaux, ou généraux sont trés
souvent intriqués comme le prouvent plusieurs études (22%). Ainsi la fréquente découverte de
plusieurs facteurs de risque chez le méme individu justifie un bilan complet de thrombophilie et
inversement un facteur local doit également étre recherché en cas d’identification de facteurs

prothrombotiques.
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2.4 Imagerie
Le bilan réalisé dans le cadre du diagnostic de la TVS (I’échodoppler abdominal, et surtout
I’angioscanner) permet généralement de mettre en évidence la plupart des causes locales
pouvant favoriser la thrombose. Une rectosigmoidoscopie par exemple peut permettre la mise
en évidence d’un cancer colique, d’une diverticulose, ou d’une maladie inflammatoire

intestinale.

Les investigations demandées sont rassemblées dans le tableau XX.
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Tableau XX: Causes générales de la TVS. Investigations recommandées

Causes

Investigations recommandées

Facteur acquis

Hémoglobinurie
paroxystique nocturne

Cytométrie de flux pour CD55 et CD59 déficient cells

Syndrome
myéloprolifératif

Recherche de la mutation de JAK2 dans un premier
temps. Biopsie médullaire, volume globulaire total
apres correction d’une carence martiale, taux
d’érythropoiétine sérique et recherche de pousse
spontanée de colonies érythroblastiques dans un
second temps

Syndrome des antiphospholipides

Dosage des anticardiolipines en ELISA et recherche
d’un anticoagulant circulant lupique

Maladie de Behcet

Données cliniques

Rectocolite hémorragique

Données clinique et réctosigmoidoscopie  si
symptomes d’appel

Maladie Ceeliaque

Anticorps antiendomysium et antiglutamine

Hyperhomocystéinémie

Taux sérique apres recharge en méthionine

Facteur héréditaire

Antithrombine, protéine
C, et protéine S

Ratio avec les facteurs I, V, VII or X aprés correction
d’'un déficit en vitamine K et si possible enquéte
familiale

Facteur V Leiden

Recherche d’une résistance a la protéine C activée et
biologie moléculaire pour le polymorphisme G1691A

Mutation du géne du facteur Il

Biologie moléculaire pour le polymorphisme G20210A

Mutation du gene du facteur Il

Biologie moléculaire pour le polymorphisme C677T
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V. Le Traitement

Le traitement des thromboses veineuses splanchniques n’a jamais fait I’objet d’études
randomisées et contr6lées. Ainsi, les recommandations internationales reposent sur des études

rétrospectives, des cohortes et des opinions d’experts [26]. Le traitement vise a:

- prévenir I’extension du caillot et a restaurer la perméabilité veineuse
pour limiter I’hypertension porte,

- traiter I’étiologie de la TVS,

- traiter les complications hépatiques, en particulier celle de

I’hypertension portale.

La durée du traitement est en fonction de la présentation clinique et les résultats du bilan

étiologique [112] (Tableau XXI).

1. Anticoagulation

La pierre angulaire du traitement des TVS est ’anticoagulation thérapeutique. Les agents
utilisés les mieux validés sont les héparines de bas poids moléculaire (HBPM). La dose utilisée
est la méme que dans toute thrombose veineuse profonde. Si la fonction hépatique le permet,
un relais par une Antivitamines K, avec un INR cible a 2,5 (entre 2,0 et 3,0) se fera quelque jour
apres. Actuellement, I'expérience clinique et les données probantes de qualité manquent
concernant l'utilisation des anticoagulants oraux directs en cas de TVS [113-114]. lIs ne
devraient donc pas étre utilisés dans cette indication. La durée de I'anticoagulation est variable

et prend en compte:

1) Le site de lathrombose,
2) les résultats du bilan étiologique,

3) la présence d’éventuelles contre-indications.
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1.1 Anticoagulation des thromboses aigués du systéme porte

La durée minimale de I'anticoagulation recommandée pour une thrombose porte aigué
symptomatique est de 6 mois [26,29-30,113]. L’administration d’un traitement anticoagulant,
de préférence par héparine de bas poids moléculaire pendant quelques jours puis par
antivitamines k, permet de prévenir pratiquement complétement le risque d’extension et de
complication intestinale [17]. Dans une étude de Plessier et al [17] portant sur 83 TVP aigués
non cirrhotiques, 41 TVS et 55 TVM, l'anticoagulation permettait d’éviter I'extension de la
thrombose chez tous les patients et permettait d’obtenir un taux de recanalisation de 38% a 6

mois et a 1 an pour les TVP, de 54% pour les TVM et de 61% pour lesTVS.

Le taux de recanalisation de 54% pour les TVM est un fait important puisque la
perméabilité de la veine mésentérique supérieure est un facteur prédictif majeur d’une
meilleure survie a long terme [115]. Le taux de saignement majeur dans cette étude était de 5%
sans qu’aucun déces lié au saignement ne soit noté [17]. Une autre étude prospective portant
sur des patients présentant une TVP aigué et comparant le risque de saignement avec ou sans
anticoagulation a démontré que le risque et la sévérité de saignement n’étaient pas majorés par
la prise d’anticoagulants [116]. L’anticoagulation précoce en cas de TVS aigué est donc

indiquée en I’'absence de contre-indication.

Néanmoins, des études récentes [26] ont démontré que le risque de récidive est élevé
chez ces patients et des durées d’anticoagulation bien plus longues sont frégquemment
proposées. En pratique, les patients sans facteur de risque persistant seront traités de 6 a 12
mois. Les patients présentant des facteurs de risque persistants (néoplasie, thrombophilie

sévére) seront traités au long cours [26]. -

Pour I'instant, aucun autre traitement que I'anticoagulation n’a vraiment fait la preuve de
son innocuité [30]. Les agents thrombolytiques, administrés par voie transhépatique ou

transjugulaire ou en passant par I’artere mésentérique supérieure permetteraient d’obtenir une

- 65 -



Les Thromboses veineuses splanchniques

recanalisation chez 60 a 100% des patients mais au prix d’hémorragies parfois fatales et de
récurrences de TVS [117 -119].

Dans notre série 82% de nos patients ont recu leurs traitements a base d’AVK.

1.2 Anticoagulation des thromboses chroniques du systéme porte

Chez les malades atteints de cavernome, de nombreuses études indiquent que les
moyens habituels de prévention des hémorragies digestives de I’hypertension portale
(bétabloquants adrénergiques et traitement endoscopique) sont efficaces pour prévenir les
hémorragies digestives. L’'intérét du traitement anticoagulant au long cours n’est pas démontré
[26] Les anticoagulants ont été associés a une diminution du risque d’extension ou de récidive
de thrombose dans deux études [116,120] et a une amélioration de la survie dans une [121].
Les facteurs associés a la récidive de la thrombose était la présence d’un état prothrombotique
[19,122,120]. Enfin, chez les malades avec un antécédent d’infarctus intestinal, le traitement
anticoagulant au long cours était associé a une diminution du risque de récidive de thrombose
[19,29-30]. Il semble que ni I'incidence, ni la sévérité des hémorragies digestives ne soient

augmentées par le traitement anticoagulant [116].

1.3 Anticoagulation du syndrome de Budd-Chiari

L’anticoagulation est recommandée au long cours chez les patients atteints de SBC, quel

que soit le résultat du bilan étiologique [26].

1.4  Anticoagulation du patient cirrhotique

Peu d’études ont évalué le bénéfice de I'anticoagulation des TVS chez les patients
cirrhotiques. Dans ces études [123-125], une recanalisation complete de la TVP sous
anticoagulants a été obtenue dans 33 a 45% des cas et une recanalisation partielle dans 15 a
35% des cas. Ces tauxsont similaires a ceux retrouvés chez les non-cirrhotiques [17]. Chez
cette population, le risque d’un resaignement par varices oesophagiennes semble étre similaire
avec ou sans anticoagulation comme cela a été démontré dans une étude d’Amitrano et al.
[126] ayant étudié 387 cirrhotiques, avec un antécédent de saignement oesophagien et

présentant une TVS, traités pour les varices oesophagiennes, puis mis ou nhon sous
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anticoagulants. Malgré ces résultats, il n’existe pas de recommandations actuelles concernant
I'usage des anticoagulants chez les cirrhotiques, étant donnée la difficulté du monitoring de ces
thérapeutiques chez cette population ainsi que le risque hémorragique accru. L’activité anti-Xa
ne doit pas étre utilisée pour la surveillance thérapeutique vu les taux bas d’antithrombine chez
ces patients. L’anticoagulation des TVS chez les cirrhotiques est administrée par contre chez les
sujets en attente de transplantation hépatique car elle permet de réduire les complications

chirurgicales [30].

Tableau XXI : Les recommandations concernant la durée de I’anticoagulation

Selon le type de TVS [111]

Thrombophilie sévére* ou NMP et/ou antécédent de MTEV non provoquée

Présent Absent
Arrét possible aprés
Thrombose porte aigué . .
p g Au long cours 6312 mois

Pas de consensus sauf si

antécédent d’infarctus
Cavernome Au long cours intestinal : anticoagulation

au long cours

Budd-Chiari Au long cours Au long cours

*Thrombophilie sévere : syndrome des anticorps antiphospholipides, mutation
homozygote du géne de la prothrombine ou du facteur V, déficit sévere en protéine
C, en protéine S ou antithrombine

* NMP : néoplasie myéloproliférative ; MTEV : maladie thromboembolique
veineuse
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2. Traitement étiologique

Le traitement étiologique est essentiel dans les TVS. Il s’agira d’arréter une contraception
orale, de mettre en route le traitement d’'un syndrome myéloprolifératif ou celui de la maladie

inflammatoire ou auto-immune sous-jacente.

La MB est I'étiologie prédominante dans notre série avec 26 % des cas. Son traitement fait
appel en plus de I'anticoagulant et la colchicine a la corticothérapie intraveineuse en bolus (1
g/j de méthylprédnisolone pendant 3 jours) relayée par la corticothérapie orale a raison de 1
mg/kg/j d’équivalent prédnisone. Cette corticothérapie, une fois débutée, sera poursuivie en
phase d’attaque au moins 6 semaines puis dégressée progressivement. La corticorésistance est
exceptionnelle, une corticothérapie d’entretien est préférable. La corticothérapie est justifiée
par I'existence de l'inflammation vasculaire responsable de la génese de la thrombose. Les
traitements immunosuppresseurs facilitent le sevrage cortisonique mais ne doivent pas étre
employés seuls notamment du fait de leur latence d’action. Les plus utilisés sont le
cyclophosphamide, I’azathioprine et la ciclosporine [18]. Ces molécules permettent de prévenir
significativement les rechutes de thromboses veineuses comme cela a été démontré dans
I’étude de Desbois et al [20]. La durée du traitement immunosuppresseur n’est pas
consensuelle, allant de 3 a 5 ans [18]. L’infliximab a été utilisé dans quelques cas graves de SBC
et de maladie de Behcet mais avec des résultats décevants [48]. Chez nos patients ayant une
MB, la corticothérapie était prescrite chez 11 cas sur 13 et les immunosuppresseurs étaient
prescrits chez 8 cas. Le cyclophosphamide était utilisé en 1¢re intention a raison de 750 mg/m2
de facon mensuelle pendant 6 mois, puis relayé par le cyclophosphamide trimestriel ou

I’azathioprine a raison de 3 mg/kg/j pendant une durée minimale de 3 ans.

Les patients avec SMP qui présentent des complications thrombotiques (dont les TVS) sont
considérés a risque élevé de nouvel événement thrombotique et une cytoréduction

pharmacologique est recommandée dans cette situation [127].

Les médicaments cytoréducteurs seront préscrits en fonction du syndrome

myéloprolifératif diagnostiqué tels que I’hydroxyurée ou I'interféron. Les données spécifiques a
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chaque patient (dge, antécédents, désir de grossesse, choix du patient, etc.) sont prises en

compte par le médecin traitant pour proposer le traitement le plus adapté.

Tableau XXII: Traitements étiologiques spécifiques [128].

Etiologies Implicationsthérapeutiques

Aspirine systématique
Maladie de Vaquez
Saignées/Hydroxyurée/interféron

Stratification du risque thrombotique
Thrombocytémie essentielle Aspirine pour les patients a hautrisque

Hydroxyurée/anagrélide

Traitement anti-tumoral
Cancer Héparinothérapie 3a 6 mois sans antivitamine K

Maintien de I'anticoagulation jusqu’a rémission

Anticoagulation au long cours
Maladie de Behcet Corticothérapie

Cyclophosphamide/azathioprine

Hémoglobinurie paroxystique Surveillance hématologique

nocturne Eculizumab/corticoides/ciclosporine/greffe demoelle

Recherche d’un lupus systémique

Syndrome des antiphospholipides Anticoagulation au long cours

3. Prise en charge des complications de I’hypertension portale

Le traitement prophylactique des hémorragies dues a I’hypertension portale par agent
bétabloquant ou traitement endoscopique est recommandé. En effet, des études rétrospectives
ont rapporté que ces traitements diminuaient significativement le risque de premiere
hémorragie et de récurrence d’hémorragies digestives dues a I’hypertension portale. En cas
d’hémorragies digestives aigués dues a I’hypertension portale, le traitement endoscopique

semble bénéfique sur la récidive hémorragique dans ce contexte. Il semble possible d’appliquer
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a ces patients les recommandations élaborées chez les patients atteints de cirrhose [129]. Les
recommandations pour le dépistage et le traitement des varices gastro cesophagiennes

s’appliquent a tous les patients atteints d’HTP, quelle qu’en soit I'origine [130].

4. Autres moyens thérapeutiques

4.1 Thrombolyse

Malgré le faible niveau de preuve, la thrombolyse in situ ou la thrombectomie par voie
endovasculaire peuvent exceptionnellement étre considérées chez les malades ayant une
thrombose porto-mésentérique extensive, réfractaire au traitement médical, dans le but
d’éviter I'infarctus intestinal. Ces situations doivent étre discutées au cas par cas, dans des
centres experts. Le risque hémorragique (60%) doit étre pris en compte [111]. Ces procédures
n’ont pas été comparées aux anti-coagulants et, de ce fait, leur place dans le traitement des
TVS n’est pas codifiée [29].

4.2 Shunt intra-hépatigue par voie transjugulaire (TIPS)

La réalisation d’un shunt porto-systémique ou TIPS en cas de TVP peut s’avérer nécessaire
si le contrdle n’est pas obtenu ou si les récurrences sont fréquentes malgré une prévention
adaptée. Les résultats apparaissent tres satisfaisants sur la morbimortalité, et la qualité de vie
[131]. Quand la veine porte est cathétérisable, la réalisation d’un TIPS a démontré son efficacité

mais s’avere techniquement difficile chez les patients présentant une TVP [132]

Bien que la mise en place d’un TIPS soit plus complexe en cas de SBC (comparé a la
cirrhose), cette procédure est possible dans la majorité des cas, avec des opérateurs
expérimentés [133]. Le TIPS est indiqué en cas de symptomes persistants malgré un traitement
médical bien conduit [134]. En cas de cavernome associé a une HTP ou de cholangiopathie
portale symptomatique la mise en place d’un stent porte ou d’'un shunt intrahépatique

transjugulaire (TIPS) est possible sous certaines conditions.
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4.3 Transplantation hépatique

La transplantation hépatique dans un centre expert constitue la derniére option
thérapeutique d’un SBC réfractaire aux autres traitements [133]. Les résultats globaux sont

similaires a ceux des anastomoses portosystémiques mais la comparaison est rendue difficile

par le manque d’informations sur I’état des malades au moment du traitement.

VI. Evolution et pronostic:

Le pronostic des patients est trés différent en fonction de I'dge et I'étiologie sous-
jacente. Apres une thrombose aigué du systéme porte, une reperméabilisation de la veine porte
ou d’une de ses branches est obtenue dans 30 a 50% des cas, selon le site initial de la
thrombose [17]. L’introduction précoce d’une anticoagulation en cas de thrombose porto-
mésentérique a permis de réduire l'incidence de l'infarctus intestinal a 2% [17]. Dans les
cohortes les plus récentes, un taux de survie a cing ans supérieur a 80% a été obtenu. Le
carcinome hépatocellulaire, rare, survient le plus souvent chez les patients ayant une maladie
ancienne, particulierement lorsqu’il existe une obstruction de la veine cave inférieure

suprahépatique [135]

Chez les malades atteints de cavernome, le pronostic global est bon. La survie a 5 ans est
de 85%. Concernant le SBC, le pronostic dépend globalement de la sévérité de I'atteinte
hépatique initiale [29,32] en suivant la stratégie thérapeutique proposée par I'étude
européenne En-vie, [21] la survie sans transplantation est de 72% [21]. Le recours a un TIPS et a

la greffe hépatique est nécessaire chez respectivement 40% et 15% des patients [133].

Les patients ayant une thrombose des veines splanchniques et un SMP sont a haut risque
de développer une leucémie aigue ou une myélofibrose [136]. La progression hématologique
est survenue aprés un suivi de 6,6 années chez 7/31 patients, versus 0 chez 63 patients sans
SMP dans une série de malades dont les manifestations inaugurales étaient celles d’une
thrombose splanchnique. Ainsi, chez les patients correctement traités, le pronostic a long

terme peut étre menacé par I’évolution du syndrome néoplasique plus que par 'insuffisance
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hépatique.

Chez nos patients I'amélioration clinique était notée chez 32%, 26% des patients étaient
stables, 26% des patients étaient perdus de vue, 8 patients étaient décédés (16%). La

reperméabilisation sous anticoagulation était obtenue chez 24% des patients.
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Notre étude a connu plusieurs limites :

7
0.0

Le nombre de nos patients est restreint, cela pourrait étre expliqué par le biais de
sélection puisque les malades avec signes d’HTP pourraient étre admis dans d’autres

services notamment le service de gastroenterologie.

Les données manquantes et les problémes d’archivage notamment I'absence du bilan

étiologique complet, ainsi que le bilan radiologique de contrdle.

Le manque des données de suivi des malades qui étaient perdus de vue.
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A la lumiere de notre étude et de la littérature, nous avons tiré quelques recommandations :

e

o

5

o

Les thromboses veineuses splanchniques (TVS) sont favorisées par des facteurs

locaux et systémiques qui doivent étre recherchés par un bilan étiologique exhaustif.
Le diagnostic de TVS se base sur I'imagerie (échodoppler, scanner, IRM).

La gravité d’une thrombose aigué dépend de son extension et de sa rapidité

d’installation.
La principale complication en urgence est I'lISCHEMIE VEINEUSE MESENTERIQUE.

La pierre angulaire du traitement des TVS est I'anticoagulation La balance risque-

bénéfice du traitement anticoagulant doit étre discutée au cas par cas.

Le traitement d’une thrombose aigué nécessite une anticoagulation précoce d’au

moins 6 mois dont la durée sera prolongée a vie en cas de thrombophilie avérée.

En cas de thrombose porte chronique ou de syndrome de Budd-Chiari, il est
essentiel, avant I'introduction d’une anticoagulation, de dépister par endoscopie la

présence de varices cesophagiennes et de les traiter le cas échéant.

Il faudra surveiller les patients, méme lorsque I'évolution de la TVS est stabilisée, a la

recherche de carcinome hépatocellulaire ou d’une évolution défavorable du SMP.

Le syndrome myéloprolifératif est la cause la plus fréquente de la TVS (40-50 %).
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Les TVS représentent des localisations particulieres de MTEV. Elles refletent I’existence
d’un ou de plusieurs états prothrombotiques sous-jacents. Ces thromboses sont souvent de
causes multifactorielles, associant des facteurs locaux et systémiques qui doivent étre

systématiquement recherchés par un bilan étiologique exhaustif.

La prise en charge thérapeutique est complexe en raison de I’hétérogénéité des patients.
Les recommandations reposent sur les résultats d’études pour la plupart rétrospectives et non

controlées.

Le traitement de premiére intention est I’anticoagulation, qui est souvent de longue
durée. Des approches thérapeutiques invasives peuvent parfois étre indiquées, mais nécessitent

d’étre discutées dans un centre expert.

Le choix de la molécule et le suivi de I'anticoagulation peuvent s’avérer trés complexes en
raison d’anomalies spontanées des facteurs de coagulation et/ou d’une thrombopénie. La

prescription des anticoagulants oraux directs n’est pas recommandée dans cette indication.
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Annexe 1

Fiche d’exploitation

"Thromboses veineuses splanchniques”

l. Dossier :

< Num de dossier: ...,
% Dated’entrée : ...

< Date de sortie: ...

. Données démographiques :

Nom : Prénom :

Age: Sexe : FO/MO

Origine géographique :

Lieu de résidence : Milieu urbain O / Milieu rural O
Profession :
Niveau socioéconomique : Basd / Moyen O /HautO

Couverture sociale :
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ll. Les ATCDS :

= Personnels

Diabéte Oui@l / NonO
VIH Ouid / NonO
CMV Ouid / NonO
Tuberculose Pulmonaire Oui@l / NonO
Tuberculose extra pulmonaire Oui@l / NonO
Auto immune ouidl / Nonm
Si oui:LupusO / BechetOd / SAPLO
Autre...........
% Pathologies hépatiques Ouidd / NonO
E Sioui:cirrhosed / CHCO / IHCO
= Autre ..........
Pathologies digestives Oui@d / NonO
Si oui : appendicite O / pancréatite O
Cholécystited/cancerd / MICIO
Autre ............
Traumatisme abdominale Oui@l / NonO
Pathologies cardiaques Ouidd / NonO
Autre pathologies
Digestives Oui@dl / NonO
9 Si oui: Splénectomie: Ouill/Appendicectomie: Oui O
g] Cholécystectomie: Ouid / Colostomie: OuiOdl
é Gastrectomie: QuiOAutre ....
2
-'S Cardiaque Ouidd / NonO
Si oui ttt post op.......... et durée d’alitement .....
x grossesse et postpartum Oui@l / NonO
= Si oui : durée d’alitement...............
% Notion de fausse couche OuiOd / Non ONbr......
E Contraceptifs oraux Ouid / Non ODurée:........
g Le tYPe fuveeeeeeeana
e
G | THS (ménopause) Oui@ / NonO
% Notion d’éthylisme Ouil / NonD
X
F | Notion de tabagisme Oui@d / NonO
FR de thrombose obésité O/ cancerd /alitementOd / varice O

ATCD de thrombose

Oui / NonO
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" Familiaux:

De thrombose

Ouil / NonO

Autres

IV.  Clinique:

Atteinte inaugurale

Mode d’installation

Aigued / Chronique O

Fieévre

Oui O / Non O/Chiffre :...

Diarrhée

Ouid / NonO

Vomissement

Ouil / NonO

AEG

Ouid / NonO

DIr abdominale

Ouil / NonO

Ouid / NonO

4 Hémorragie digestive
= Le
o
E Tvno
5 HMG Ouil / NonO
S | SPM et signes HTP ouid / NonO
w
Ascite Ouill / NonO
CVvC Ouill / NonO
Ouil / NonO
CM : Aphte
P Buccaled / bipolaire O
Autres

Découverte fortuite
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V.  Bilan paraclinique
Biologie:
VS normale O / accéléréed/ chiffre:.......
CRP positive O / négatived / chiffre:........
An HB Ouid / NonOSioui:.ooooiiiiiiiiii s
An PLQ Ouid / NonOSi OUi fevviieiii e,
S An GB Ouid / NonOSioUi fioeviiiniiiii e,
o]
"'{-_, Glycémie | ...
& Bilan hépatique ALAT......ASAT....... vovoe..
PAL........ GGT..........
bilan lipidique Cholestérol :...Triglycérides :....
HDL: ...... LDL:.....
Bilan rénal Urée....... Créat............... Prt /24h .............
TP /TCA/Fibrinogéne TP: TCA:Fibrinogéne:
Déficit Antithrombine Il Ouid / NonO......... non faitddnon demandél
Protéine C Ouild / NonO......... non faitOnon demandé O
Protéine S Ouid /NonO......... non faitOOnon demandéO
Mutation V Leiden OuiOd / NonO......... nonfaitOnon demandéO
Homozygote DOhétérozygoteO
Mutation facteur Il Oui@d / NonQO......... non faitOnon demandéO
Homozygote OhétérozygoteO
@ MTHFR Oui@d / NonO......... non faitdOnon demandéO
= e
1= Homozygote O hétérozygoteO
_8’ ACC de type lupique normale Quid / Non0O......... non faitOnon demandéO
§ Anticorps antibéta 2 glycoprotéinel normale Ouid / Non0O......... non faitOnon demandéO
Anticorps anticardiolipine normale Quidl / Non0O......... non faitdOnon demandéO
Anti DNA N normale Quid / Non0O......... non faitOnon demandéO
AAN normale Ouid / NonO......... non faitdOnon demandéO
ANCA normale Ouid / NonO......... non faitOnon demandéO
Facteur VIll
B12/B9 normale Ouid / NonO......... non faitdOnon demandéO
Homocystéine normale OQuid / Non(O......... non faitOnon demandéO
Clone HPN /cryométrie Ouill / NonO......... non faitOnon demandéO
Mutation V617FJAK2 Ouil / Non0O......... non faitOnon demandé O
Homozygote Ohétérozygoted
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Imageries:

Echo/doppler
/dopp normale Ouid / NonDO.oovvieiiiiiiiiiieeeenne,
abd
TDM abdominale normale Ouil / NonO........coooiiiiin.
IRM normale OuiDl / NonO..ooiiiiiiiiiicieeeee,
Endoscopie : Ouid / NonO
FOGD normale vo O
Autre....................
Coloscopie normale Ouil / NonDO .oovveviiii,
BOM normale OuiDl/ NonDO.oooooviiiiiiiiis
Ouil / NonDO .oooveeniiiiin,
Autres normale
VI.  Diagnostic positif :
® Date de confirmation du diagnostic: ...........ccooeeeiiiiiiiiiiiiinn.
® Jerexamen faisant 1€ DC: oooovenneee e

® Topographie:
> Systéme V hépatique :O

> Systéme porte extra—hépatique: O Si€ge..................

® Remarques:
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VII. Etiologies :

® Causes locales :
> foyer infectieux: Oui O Non O Site ..................

» Tm abdominales :Oui O Non O
» Cirrhose :Oui O Non O Origine.....................
> Splénectomie O

P OAUTIeS. .

® Causes générales :

» Acquise :Oui O Non O Si oui :
®  Cause néoplasique : Oui O NonO type :...............

®  Cause Inflammatoire : Oui O Non O Si oui :
Bechet O LES O SAPL O maladie ceeliaqueO
= SMPO: OuiONon O type:...............
= Autre:CODO....oiiiiiii,
» Constitutionnels : Oui O Non O Si oui :
= Déficit en protéine S O
= Déficit en antithrombine O
= Déficit en protéine C O
= Facteur V Leiden O Facteur 11 O

= AutreS........oooiiiii .
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VIIl.  Prise en charge thérapeutique :

® Médicamenteuse :

Anticoagulants

Héparine
ann AVK O AOD O
HBPM O HNF O
Dose
Date de début
Durée
Moyen de surveillance
Effets secondaires
Indication Type Dose Durée |Effetssecondaires

Corticothérapie

Immunosuppresseur

Autres

® Chirurgicale :
> Thrombolyse :0O

> Ligature des varices cesophagiennes :[0

> Angioplastie :O
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IX. Surveillance:

® Clinique :
» Température: normale oui O/non O si non chiffre......
> Douleur abdominale: présenteoui O/ non O
> Biologique : NFS/PLQnormale oui O/non O.....................
» VS :normale O/ accélérée O chiffre.........
» CRP: normale oui O /non O chiffre.........

® Radiologique :
> Echodoppler:
» TDM:
> IRM:

X. Evolution :
® Pperméabilisation: O
® Stationnaire: O

® Survenue de complications:

» Récurrence thrombotique: O
» Hémorragie: O
» HTP: O
» Infarctus intestinal: I
>

Autres......

® Pperte de vue: O

® Durée de suivi: O
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Annexe 2 :

Critéres de classification de la maladie de Behcet, proposés par
I'International Study Group for Behcet’s Disease

- Aphtose buccale récidivante :

3 types: majeur, mineur, herpétiforme,
>3poussées/an,
observé par un médecin ou le patient.

+au moins 2 des critéres suivants:

-Ulcérations génitales récidivantes lésions cicatricielles
- Lésions oculaires:

e uvéite antérieure, uvéite postérieure, hyalite a la lampe a fente,
e vasculite rétinienne observée par un ophtalmologue.
-Lésions cutanées:

e érythéme noueux, pseudofolliculite, Iésions papulo-pustuleuses,
e nodules acnéiformes observés par un médecin en dehors de I'adolescence ou d’un traitement
corticoide.
-Test pathergique cutané positif:

e |u par un médecin apres 24-48h.

Nouveaux critéres de classification de la maladie de Behcet

Aphtose orale 1 point (critére obligatoire)
Aphtose génitale 2 points

Lésions cutanées 1 point

Atteinte oculaire 2 points

Test pathergique positif 1 point
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Annexe 3

Critéres diagnostiques Sydney 2006

Critéres de classification révisés du SAPL :critéres de Sydney 2006 (sensibilité et spécificité 90%)
Présence d'un SAPL si association d'au moins un critére clinique et d'un critére biologique.

Critéres cliniques

1. Thrombose :

Un ou plusieurs épisodes symptomatiques de thrombose artérielle, veineuse ou d'un petit
vaisseau dans n'importe quel tissu ou organe (thrombose objectivée par une stratégie
diagnostique validée, soit confirmée par un examen d'imagerie de référence ou par un examen
histologique). Dans cette derniére situation, il doit s'agir d'une thrombose sans inflammation
significative de la paroi vasculaire.
2. Manifestations obstétricales:
= Une ou plusieurs morts foetales inexpliquées, avec feetus morphologiquement normal, a
partir de la 10¢mesemaine de gestation ou au-dela (morphologie normale établie par
échographie ou examendirect)
ou
=Une ou plusieurs naissances prématurées d'un nouveau-né morphologiquement normal
avant la 34¢mesemaine de gestation liées a une éclampsie/pré-éclampsie grave ou des signes
reconnus d'insuffisanceplacentaire
ou
= Au moins trois avortements spontanés consécutifs avant la 10®mesemaine de gestation sans

cause anatomique ou hormonale maternelle et sans cause chromosomique parentale
reconnue

Critéres biologiques

Présence au minimum a deux reprises, espacées de 12 semaines d'intervalle d'un :

= anticoagulant circulant de type lupique (mise en évidence en suivant les recommandations
de I'/nternational Society on Thrombosis andHaemostasis)

ou

= anticorps anticardiolipides d'isotypelgG ou IgM dans le sérum ou le plasma, avec un titre
moyen ou élevé (> 40 GPL ou MPL, ou > 99e percentile), avec des mesures par ELISA
standardisé

ou

= anticorpsanti-B2glycoprotéineld'isotypelgGoulgMdanslesérumouleplasma,avecun
titre moyen ou élevé (> 40 GPL ou MPL, ou > 99e percentile), avec des mesures par ELISA
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Résumé

Les thromboses veineuses splanchniques constituent une localisation particuliere de
maladie thromboembolique veineuse, Elle touche les veines du systéme porte extra-hépatique
et du systeme veineux hépatique. Le diagnostic positif est morphologique reposant
essentiellement sur I'échographie couplée au doppler et surtout sur I’angioscanner abdominal.
Le bilan étiologique comporte une enquéte clinico-biologique exhaustive du fait de I'origine
souvent multifactorielle. Le traitement repose sur I'anticoagulation aussi bien dans les formes
aigués que dans les formes chroniques, sur la prévention et le traitement des complications de
I’hypertension portale et le traitement étiologique. Le pronostic est grave du fait du risque

d'hémorragie digestive par rupture de VO, et d’infarctus veineux mésentérique a la phase aigué.

Le but de cette étude rétrospective était de décrire et d’analyser les caractéristiques
épidémiologiques, cliniques, évolutives des thromboses des veines splanchniques dans notre
service ainsi que les facteurs étiologiques en fonction de chaque territoire de la thrombose et
les confronter a ceux de la littérature. Dans ce travail, nous rapportons une série de 50 cas
admis, traités et suivis au service de médecine interne du CHU Mohamed VI de Marrakech sur
une période de 12 ans allant de janvier 2006 a janvier 2018. La moyenne d’age des patients
était aux alentours de 37,3 ans avec des extrémes entre 17 a 70ans. Une nette prédominance
féminine était remarquée (30 femmes et 20 hommes). La TVS était majoritairement chronique
(58%). Le principal signe évocateur était la douleur abdominale dans les formes aigues et les
signes d’HTP dans les formes chroniques. Le diagnostic positif reposait sur I'imagerie a savoir
I’échodoppler et I’angioscanner abdominal. Le systéme veineux hépatique était touché dans 14
cas (28%) et le systéeme porte extra-hépatique était atteint chez 36 patients (72%). Deux
patients présentaient une atteinte simultanée de ces 2 systémes veineux. En ce qui concerne le
profil étiologique, la maladie de Behcet (26%) était I’étiologie la plus fréquente suivie de la
cirrhose (12%), la Contraception orale (12%), le syndrome des antiphospholipides (8%), les

thrombophtilies héréditaires (8%), la splénectomie (6%), les syndromes myéloprolifératifs (4%),
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le lupus érythémateux systémique (4%) et la maladie ceeliaque (2%). La TVS était idiopathique
dans 18% des cas. Le traitement était basé sur les anticoagulants ainsi que les corticoides et les
immunosuppresseurs en cas d’étiologie inflammatoire. L’évolution était bonne dans un tiers
des patients dont 12 cas de reperméabilisation. Le suivi moyen était de 23 mois. Nous

déplorons 8 déces (16%).
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Abstract

Splanchnic venous thrombosis is a particular form of venous thrombo embolic disease. It
affects the veins of the extrahepatic portal system and the hepatic venous system. The positive
diagnosis is morphological based essentially on ultrasound coupled with doppler and especially
on abdominal angioscanner. The etiological assessment includes an exhaustive clinical-
biological investigation because of the multifactorial origin. Treatment is based on
anticoagulation in both acute and chronic forms, prevention and treatment of complications of
portal hypertension and etiological treatment. The prognosis is serious because of the risk of
digestive haemorrhage due to rupture of the OV and mesenteric venous infarction in the acute

phase.

The aim of this retrospective study was to describe and analyse the epidemiological,
clinical and evolutionary characteristics of splanchnic vein thrombosis in our department as well
as the etiological factors according to each thrombosis territory and to compare them with
those of the literature. In this work, we report a series of 50 cases admitted, treated and
followed at the internal medicine department of the Mohamed VI University Hospital of
Marrakech over a 12-year period from January 2006 to January 2018. The average age of the
patients was around 37.3 years with extremes between 17 and 70 years. A clear female
predominance was noted (30 women and 20 men). Most of SVT was chronic (58%). It presents
significant clinical heterogeneity, the main sign of which is abdominal pain in acute forms and
signs of PH in chronic forms. The positive diagnosis was based on imaging, echo-doppler and
abdominal angioscanner. The hepatic venous system was affected in 14 cases (28%) and the
extrahepatic system was affected in 36 patients (72%). Two patients had simultaneous damage
on these two venous systems. Regarding the etiologic profile Behcet’s disease (26%) was the
most frequent etiology followed by cirrhosis (12%), oral contraception (12%), antiphospholipid
syndrome (8%), hereditary thrombophilia (8%), splenectomy (6%), myeloproliferative syndrome

(4%), systemic lupus erythematosus (4%), and celiac disease (2%). Etiology was idiopathic in 18%
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of cases. Treatment was based on anticoagulants as well as corticosteroids and
immunosuppressants for inflammatory etiology. The evolution was good in 1/3 of patients,
including 12 cases of repermeabilization. The average follow-up was 23 months. We report 8

deaths (16%).
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