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UNIVERSITE MOHAMMED V
FACULTE DE MEDECINE ET DE PHARMACIERABAT

DOYENS HONORAIRES :

1962 - 1969: Professeur Abdelmalek FARAJ

1969 - 1974: Professeur Abdellatif BERBICH

1974 - 1981: Professeur Bachir LAZRAK

1981 - 1989: Professeur Taieb CHKILI

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

ADMINISTRATION :

Doyen :
Professeur Mohamed ADNAOQUI

Vice-Doyen chargé des Affaires Académiques et estudiantines
Professeur Brahim LEKEHAL

Vice-Doyen chargé de la Recherche et de la Coopération
Professeur Taoufig DAKKA

Vice-Doyen chargé des Affaires Spécifiques a la Pharmacie
Professeur Younes RAHALI

Secrétaire Général
Mr. Mohamed KARRA

*Enseignant militaire



1- ENSEIGNANTS-CHERCHEURS MEDECINS ET PHARMACIENS

PROFESSEURS DE L’ENSEIGNEMENT SUPERIEUR :

Décembre 1984

Pr. MAAOUNI Abdelaziz

Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajdi
Pr. SETTAF Abdellatif

Décembre 1989
Pr. ADNAOUI Mohamed

Pr. OUAZZANI Taibi Mohamed Réda

Janvier et Novembre 1990
Pr. KHARBACH Aicha
Pr. TAZI Saoud Anas

Février Avril Juillet et Décembre 1991

Pr. AZZOUZI Abderrahim
Pr. BAYAHIA Rabéa

Pr. BELKOUCHI Abdelkader
Pr. BENSOUDA Yahia

Pr. BERRAHO Amina

Pr. BEZAD Rachid

Pr. CHERRAH Yahia

Pr. CHOKAIRI Omar

Pr. KHATTAB Mohamed
Pr. SOULAYMANI Rachida
Pr. TAOUFIK Jamal

Décembre 1992
Pr. AHALLAT Mohamed
Pr. BENSOUDA Adil

Pr. CHAHED OUAZZANI Laaziza

Pr. CHRAIBI Chafiq

Pr. EL OUAHABI Abdessamad
Pr. FELLAT Rokaya

Pr. JIDDANE Mohamed

Pr. ZOUHDI Mimoun

Mars 1994

Pr. BENJAAFAR Noureddine
Pr. BEN RAIS Nozha

Pr. CAOUI Malika

Pr. CHRAIBI Abdelmjid

Pr. EL AMRANI Sabah

Pr. ERROUGANI Abdelkader
Pr. ESSAKALI Malika

Pr. ETTAYEBI Fouad

*Enseignant militaire

Meédecine Interne - Clinique Rovale
Anesthésie -Réanimation

Pathologie Chirurgicale

Meédecine Interne —Doyen de la EMPR
Neurologie

Gynécologie -Obstétrique
Anesthésie Réanimation

Anesthésie Réanimation

Néphrologie

Chirurgie Générale

Pharmacie galénique

Ophtalmologie

Gynécologie Obstétrique Méd. Chef Maternité des Orangers
Pharmacologie

Histologie Embryologie

Pédiatrie

Pharmacologie- Dir. du Centre National PV Rabat
Chimie thérapeutique

Chirurgie Générale Doven de EMPT
Anesthésie Réanimation
Gastro-Entérologie

Gynécologie Obstétrique
Neurochirurgie

Cardiologie

Anatomie

Microbiologie

Radiothérapie
Biophysique
Biophysique

Endocrinologie et Maladies Métaboliques Doyen de la FMPA

Gynécologie Obstétrique

Chirurgie Générale - Directeur du CHUIS
Immunologie

Chirurgie Pédiatrique



Pr. IFRINE Lahssan
Pr. RHRAB Brahim
Pr. SENOUCI Karima

Mars 1994

Pr. ABBAR Mohamed*

Pr. BENTAHILA Abdelali

Pr. BERRADA Mohamed Saleh
Pr. CHERKAOUI Lalla Ouafae
Pr. LAKHDAR Amina

Pr. MOUANE Nezha

Mars 1995

Pr. ABOUQUAL Redouane

Pr. AMRAOUI Mohamed

Pr. BAIDADA Abdelaziz

Pr. BARGACH Samir

Pr. EL MESNAQOUI Abbes

Pr. ESSAKALI HOUSSYNI Leila

Pr. IBEN ATTYA ANDALOUSSI Ahmed
Pr. OUAZZANI CHAHDI Bahia

Pr. SEFIANI Abdelaziz

Pr. ZEGGWAGH Amine Ali

Décembre 1996

Pr. BELKACEM Rachid

Pr. BOULANOUAR Abdelkrim

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

Pr. OUZEDDOUN Naima

Pr. ZBIR EL Mehdi*

Novembre 1997

Pr. ALAMI Mohamed Hassan
Pr. BIROUK Nazha

Pr. FELLAT Nadia

Pr. KADDOURI Noureddine
Pr. KOUTANI Abdellatif

Pr. LAHLOU Mohamed Khalid
Pr. MAHRAOUI CHAFIQ

Pr. TOUFIQ Jallal

Pr. YOUSFI MALKI Mounia

Novembre 1998

Pr. BENOMAR ALI

Pr. BOUGTAB Abdesslam
Pr. ER RIHANI Hassan

Pr. BENKIRANE Majid*

*Enseignant militaire

Chirurgie Générale
Gynécologie —Obstétrique
Dermatologie

Urologie Inspecteur du SSM
Pédiatrie

Traumatologie - Orthopédie
Ophtalmologie
Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Réanimation Médicale
Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Gynécologie Obstétrique
Chirurgie Générale
Oto-Rhino-Laryngologie
Urologie

Ophtalmologie
Génétique

Réanimation Médicale

Chirurgie Pédiatrie
Ophtalmologie
Chirurgie Générale
Pédiatrie
Néphrologie

Cardiologie Directeur HM| Mohammed V

Gynécologie-Obstétrique
Neurologie

Cardiologie

Chirurgie Pédiatrique

Urologie

Chirurgie Générale

Pédiatrie

Psychiatrie Directeur Hop.Ar-razi Salé
Gynécologie Obstétrique

Neurologie Doyen de la FM Abulcassis
Chirurgie Générale

Oncologie Médicale

Hématologie



Janvier 2000

Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

. ABID Ahmed*
. AIT OUAMAR Hassan

. BENJELLOUN Dakhama Badr Sououd

. BOURKADI Jamal-Eddine

. CHARIF CHEFCHAOUNI Al Montacer

. ECHARRAB EI Mahjoub

. EL FTOUH Mustapha

. EL MOSTARCHID Brahim*
. TACHINANTE Rajae

. TAZI MEZALEK Zoubida

Novembre 2000

Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

. AIDI Saadia

. AJANA Fatima Zohra
. BENAMR Said

. CHERTI Mohammed

. ECH-CHERIF EL KETTANI Selma

. EL HASSANI Amine

. EL KHADER Khalid

. GHARBI Mohamed El Hassan
. MDAGHRI ALAOUI Asmae

Décembre 2001

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

*E

BALKHI Hicham*
BENABDELJLIL Maria
BENAMAR Loubna
BENAMOR Jouda
BENELBARHDADI Imane
BENNANI Rajae
BENOUACHANE Thami
BEZZA Ahmed*
BOUCHIKHI IDRISSI Med Larbi
BOUMDIN EI Hassane*
CHAT Latifa

EL HIURI Ahmed

EL MAAQILI Moulay Rachid
EL MADHI Tarik

EL OUNANI Mohamed
ETTAIR Said

GAZZAZ Miloudi*
HRORA Abdelmalek
KABIRI EL Hassane*
LAMRANI Moulay Omar
LEKEHAL Brahim
MEDARHRI Jalil
MIKDAME Mohammed*
MOHSINE Raouf

NOUINI Yassine

nseignant militaire

Pneumo-phtisiologie
Pédiatrie

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

Neurologie

Gastro-Entérologie

Chirurgie Générale

Cardiologie

Anesthésie-Réanimation

Pédiatrie - Directeur Hop,Cheikh Zaid
Urologie

Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Pédiatrie

Anesthésie-Réanimation

Neurologie

Néphrologie

Pneumo-phtisiologie

Gastro-Entérologie

Cardiologie

Pédiatrie

Rhumatologie

Anatomie

Radiologie

Radiologie

Anesthésie-Réanimation

Neuro-Chirurgie

Chirurgie-Pédiatrique Directeur Hop. Des Enfants Rabat
Chirurgie Générale

Pédiatrie - Directeur Hop, Univ, International (Cheikh Khalifa)
Neuro-Chirurgie

Chirurgie Générale Directeur Hopital 1bn Sina
Chirurgie Thoracique

Traumatologie Orthopédie

Chirurgie Vasculaire Périphérique Vv-D chargé Aff Acad. Est.
Chirurgie Générale

Hématologie Clinique

Chirurgie Générale

Urologie



Pr. SABBAH Farid
Pr. SEFIANI Yasser
Pr. TAOUFIQ BENCHEKROUN Soumia

Décembre 2002

Pr. AMEUR Ahmed*

Pr. AMRI Rachida

Pr. AOURARH Aziz*

Pr. BAMOU Youssef*

Pr. BELMEJDOUB Ghizlene*
Pr. BENZEKRI Laila

Pr. BENZZOUBEIR Nadia
Pr. BERNOUSSI Zakiya

Pr. CHOHO Abdelkrim*

Pr. CHKIRATE Bouchra

Pr. EL ALAMI EL Fellous Sidi Zouhair
Pr. FILALI ADIB Abdelhai
Pr. HAJJI Zakia

Pr. KRIOUILE Yamina

Pr. OUJILAL Abdelilah

Pr. RAISS Mohamed

Pr. SIAH Samir*

Pr. THIMOU Amal

Pr. ZENTAR Aziz*

Janvier 2004

Pr. ABDELLAH El Hassan

Pr. AMRANI Mariam

Pr. BENBOUZID Mohammed Anas
Pr. BENKIRANE Ahmed*

Pr. BOULAADAS Malik

Pr. BOURAZZA Ahmed*
Pr. CHAGAR Belkacem*
Pr. CHERRADI Nadia

Pr. EL FENNI Jamal*

Pr. EL HANCHI ZAKI

Pr. EL KHORASSANI Mohamed
Pr. HACHI Hafid

Pr. JABOUIRIK Fatima
Pr. KHARMAZ Mohamed
Pr. MOUGHIL Said

Pr. OUBAAZ Abdelbarre*
Pr. TARIB Abdelilah*

Pr. THAMI Fouad

Pr. ZARZUR Jamila

Janvier 2005

Pr. ABBASSI Abdellah
Pr. AL KANDRY Sif Eddine*

*Enseignant militaire

Chirurgie Générale
Chirurgie Vasculaire Périphérique
Pédiatrie

Urologie
Cardiologie
Gastro-Entérologie
Biochimie-Chimie
Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Dermatologie
Gastro-Entérologie
Anatomie Pathologique
Chirurgie Générale
Pédiatrie
Chirurgie Pédiatrique
Gynécologie Obstétrique
Ophtalmologie
Pédiatrie
Oto-Rhino-Laryngologie
Chirurgie Générale
Anesthésie Réanimation
Pédiatrie
Chirurgie Générale

Ophtalmologie

Anatomie Pathologique
Oto-Rhino-Laryngologie
Gastro-Entérologie

Stomatologie et Chirurgie Maxillo-faciale

Neurologie
Traumatologie Orthopédie
Anatomie Pathologique
Radiologie

Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Cardio-Vasculaire
Ophtalmologie

Pharmacie Clinique
Chirurgie Générale
Cardiologie

Chirurgie Réparatrice et Plastique
Chirurgie Générale



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

ALLALI Fadoua
AMAZOUZI Abdellah
BAHIRI Rachid
BARKAT Amina
BENYASS Aatif*
DOUDOUH Abderrahim*
HAJJI Leila
HESSISSEN Leila
JIDAL Mohamed*
LAAROUSSI Mohamed
LYAGOUBI Mohammed
SBIHI Souad

ZERAIDI Najia

AVRIL 2006

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

Pr.

ACHEMLAL Lahsen*
BELMEKKI Abdelkader*
BENCHEIKH Razika
BOUHAFS Mohamed El Amine
BOULAHYA Abdellatif*
CHENGUETI ANSARI Anas
DOGHMI Nawal

FELLAT Ibtissam
FAROUDY Mamoun
HARMOUCHE Hicham
IDRISS LAHLOU Amine*
JROUNDI Laila
KARMOUNI Tariq

KILI Amina

KISRA Hassan

KISRA Mounir
LAATIRIS Abdelkader*
LMIMOUNI Badreddine*
MANSOURI Hamid*
OUANASS Abderrazzak
SAFI Soumaya*
SOUALHI Mouna
TELLAL Saida*

ZAHRAOUI Rachida

Octobre 2007

Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

*E

. ABIDI Khalid

. ACHACHI Leila

. AMHAJJI Larbi*

. AOUFI Sarra

. BAITE Abdelouahed*

. BALOUCH Lhousaine*
. BENZIANE Hamid*

. BOUTIMZINE Nourdine

nseignant militaire

Rhumatologie

Ophtalmologie

Rhumatologie Directeur Hop, Al Avachi Salé
Pédiatrie

Cardiologie

Biophysique

Cardiologie (mise en disponibilité)
Pédiatrie

Radiologie

Chirurgie Cardio-vasculaire
Parasitologie

Histo-Embryologie Cytogénétique
Gynécologie Obstétrique

Rhumatologie
Hématologie

O.R.L

Chirurgie - Pédiatrique
Chirurgie Cardio - Vasculaire. Directeur Hopital 1bn Sina Marr,
Gynécologie Obstétrique
Cardiologie
Cardiologie

Anesthésie Réanimation
Médecine Interne
Microbiologie
Radiologie

Urologie

Pédiatrie

Psychiatrie

Chirurgie - Pédiatrique
Pharmacie Galénique
Parasitologie
Radiothérapie
Psychiatrie
Endocrinologie

Pneumo - Phtisiologie
Biochimie

Pneumo - Phtisiologie

Réanimation médicale
Pneumo phtisiologie
Traumatologie orthopédie
Parasitologie

Anesthésie réanimation
Biochimie-chimie
Pharmacie clinique
Ophtalmologie



Pr. CHERKAOUI Naoual*
Pr. EL BEKKALI Youssef*
Pr. EL ABSI Mohamed

Pr. EL MOUSSAOUI Rachid
Pr. EL OMARI Fatima

Pr. GHARIB Noureddine
Pr. HADADI Khalid*

Pr. ICHOU Mohamed*

Pr. ISMAILI Nadia

Pr. KEBDANI Tayeb

Pr. LOUZI Lhoussain*

Pr. MADANI Naoufel

Pr. MARC Karima

Pr. MASRAR Azlarab

Pr. OUZZIF Ez zohra*

Pr. SEFFAR Myriame

Pr. SEKHSOKH Yessine*
Pr. SIFAT Hassan*

Pr. TACHFOUTI Samira
Pr. TAJDINE Mohammed Tarig*
Pr. TANANE Mansour*

Pr. TLIGUI Houssain

Pr. TOUATI Zakia

Mars 2009

Pr. ABOUZAHIR Ali*

Pr. AGADR Aomar*

Pr. AIT ALI Abdelmounaim*
Pr. AKHADDAR Ali*

Pr. ALLALI Nazik

Pr. AMINE Bouchra

Pr. ARKHA Yassir

Pr. BELYAMANI Lahcen*
Pr. BJIJOU Younes

Pr. BOUHSAIN Sanae*

Pr. BOUI Mohammed*

Pr. BOUNAIM Ahmed*

Pr. BOUSSOUGA Mostapha*
Pr. CHTATA Hassan Toufik*
Pr. DOGHMI Kamal*

Pr. EL MALKI Hadj Omar
Pr. EL OUENNASS Mostapha*
Pr. ENNIBI Khalid*

Pr. FATHI Khalid

Pr. HASSIKOU Hasna*

Pr. KABBAJ Nawal

Pr. KABIRI Meryem

Pr. KARBOUBI Lamya
Pr. LAMSAQOURI Jamal*

*Enseignant militaire

Pharmacie galénique
Chirurgie cardio-vasculaire
Chirurgie générale
Anesthésie réanimation
Psychiatrie

Chirurgie plastique et réparatrice
Radiothérapie

Oncologie médicale
Dermatologie
Radiothérapie
Microbiologie
Réanimation médicale
Pneumo phtisiologie
Hématologie biologique
Biochimie-chimie
Microbiologie
Microbiologie
Radiothérapie
Ophtalmologie

Chirurgie générale
Traumatologie-orthopédie
Parasitologie

Cardiologie

Médecine interne
Pédiatrie

Chirurgie Générale
Neuro-chirurgie
Radiologie

Rhumatologie
Neuro-chirurgie Directeur Hop.des Spécialités
Anesthésie Réanimation
Anatomie
Biochimie-chimie
Dermatologie

Chirurgie Générale
Traumatologie-orthopédie
Chirurgie Vasculaire Périphérique
Hématologie clinique
Chirurgie Générale
Microbiologie

Médecine interne
Gynécologie obstétrique
Rhumatologie
Gastro-entérologie
Pédiatrie

Pédiatrie

Chimie Thérapeutique



Pr. MARMADE Lahcen

Pr. MESKINI Toufik

Pr. MESSAOUDI Nezha*

Pr. MSSROURI Rahal

Pr. NASSAR Ittimade

Pr. OUKERRAJ Latifa

Pr. RHORFI Ismail Abderrahmani*

Octobre 2010

Pr. ALILOU Mustapha

Pr. AMEZIANE Taoufig*

Pr. BELAGUID Abdelaziz

Pr. CHADLI Mariama*

Pr. CHEMSI Mohamed*

Pr. DAMI Abdellah*

Pr. DARBI Abdellatif*

Pr. DENDANE Mohammed Anouar
Pr. EL HAFIDI Naima

Pr. EL KHARRAS Abdennasser*
Pr. EL MAZOUZ Samir

Pr. EL SAYEGH Hachem

Pr. ERRABIH lkram

Pr. LAMALMI Najat

Pr. MOSADIK Ahlam

Pr. MOUJAHID Mountassir*

Pr. ZOUAIDIA Fouad

Decembre 2010
Pr. ZNATI Kaoutar

Mai 2012

Pr. AMRANI Abdelouahed

Pr. ABOUELALAA Khalil*

Pr. BENCHEBBA Driss*

Pr. DRISSI Mohamed*

Pr. EL ALAOUI MHAMDI Mouna
Pr. EL OUAZZANI Hanane*

Pr. ER-RAJI Mounir

Pr. JAHID Ahmed

Eevrier 2013

Pr. AHID Samir

Pr. AIT EL CADI Mina

Pr. AMRANI HANCHI Laila

Pr. AMOR Mourad

Pr. AWAB Almahdi

Pr. BELAYACHI Jihane

Pr. BELKHADIR Zakaria Houssain
Pr. BENCHEKROUN Laila

*Enseignant militaire

Chirurgie Cardio-vasculaire
Pédiatrie

Hématologie biologique
Chirurgie Générale
Radiologie

Cardiologie
Pneumo-Phtisiologie

Anesthésie réanimation
Médecine Interne Directeur ERSSM
Physiologie

Microbiologie

Médecine Aéronautique
Biochimie- Chimie

Radiologie

Chirurgie Pédiatrique

Pédiatrie

Radiologie

Chirurgie Plastique et Réparatrice
Urologie

Gastro-Entérologie

Anatomie Pathologique
Anesthésie Réanimation
Chirurgie Générale

Anatomie Pathologique

Anatomie Pathologique

Chirurgie pédiatrique
Anesthésie Réanimation
Traumatologie-orthopédie
Anesthésie Réanimation
Chirurgie Générale
Pneumophtisiologie
Chirurgie Pédiatrique
Anatomie Pathologique

Pharmacologie
Toxicologie
Gastro-Entérologie
Anesthésie-Réanimation
Anesthésie-Réanimation
Réanimation Médicale
Anesthésie-Réanimation
Biochimie-Chimie



Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
. MAAMAR Mouna Fatima Zahra
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

Pr

BENKIRANE Souad
BENSGHIR Mustapha*
BENYAHIA Mohammed*
BOUATIA Mustapha
BOUABID Ahmed Salim*

BOUTARBOUCH Mahjouba
CHAIB Ali*

DENDANE Tarek

DINI Nouzha*
ECH-CHERIF EL KETTANI Mohamed Ali
ECH-CHERIF EL KETTANI Najwa
ELFATEMI NIZARE

EL GUERROUJ Hasnae

EL HARTI Jaouad

EL JAOUDI Rachid*

EL KABABRI Maria

EL KHANNOUSSI Basma
EL KHLOUFI Samir

EL KORAICHI Alae
EN-NOUALI Hassane*
ERRGUIG Laila

FIKRI Meryem

GHFIR Imade

IMANE Zineb

IRAQI Hind

KABBAJ Hakima

KADIRI Mohamed*

LATIB Rachida

MEDDAH Bouchra
MELHAOQUI Adyl
MRABTI Hind
NEJJARI Rachid
OUBEJJA Houda
OUKABLI Mohamed*
RAHALI Younes
RATBI Ilham
RAHMANI Mounia
REDA Karim*
REGRAGUI Wafa
RKAIN Hanan
ROSTOM Samira
ROUAS Lamiaa
ROUIBAA Fedoua*
SALIHOUN Mouna
SAYAH Rochde
SEDDIK Hassan*
ZERHOUNI Hicham
ZINE Ali*

*Enseignant militaire

Hématologie

Anesthésie Réanimation
Néphrologie

Chimie Analytique et Bromatologie
Traumatologie orthopédie

Anatomie

Cardiologie
Réanimation Médicale
Pédiatrie

Anesthésie Réanimation
Radiologie
Neuro-chirurgie
Médecine Nucléaire
Chimie Thérapeutique
Toxicologie

Pédiatrie

Anatomie Pathologique
Anatomie

Anesthésie Réanimation
Radiologie

Physiologie

Radiologie

Médecine Nucléaire
Pédiatrie
Endocrinologie et maladies métaboliques
Microbiologie
Psychiatrie

Radiologie

Médecine Interne
Pharmacologie
Neuro-chirurgie
Oncologie Médicale
Pharmacognosie
Chirugie Pédiatrique
Anatomie Pathologique
Pharmacie Galénique Vice-Doyen a la Pharmacie
Génétique

Neurologie
Ophtalmologie
Neurologie

Physiologie
Rhumatologie
Anatomie Pathologique
Gastro-Entérologie
Gastro-Entérologie
Chirurgie Cardio-Vasculaire
Gastro-Entérologie
Chirurgie Pédiatrique
Traumatologie Orthopédie



AVRIL 2013
Pr. EL KHATIB MOHAMED KARIM*

MARS 2014

Pr. ACHIR Abdellah

Pr. BENCHAKROUN Mohammed*
Pr. BOUCHIKH Mohammed

Pr. EL KABBAJ Driss*

Pr. EL MACHTANI IDRISSI Samira*
Pr. HARDIZI Houyam

Pr. HASSANI Amale*

Pr. HERRAK Laila

Pr. JEAIDI Anass*

Pr. KOUACH Jaouad*

Pr. MAKRAM Sanaa*

Pr. RHISSASSI Mohamed Jaafar
Pr. SEKKACH Youssef*

Pr. TAZI MOUKHA Zakia

DECEMBRE 2014

Pr. ABILKACEM Rachid*

Pr. AIT BOUGHIMA Fadila

Pr. BEKKALI Hicham*

Pr. BENAZZOU Salma

Pr. BOUABDELLAH Mounya
Pr. BOUCHRIK Mourad*

Pr. DERRAIJI Soufiane*

Pr. EL AYOUBI EL IDRISSI Ali
Pr. EL GHADBANE Abdedaim Hatim*
Pr. EL MARJANY Mohammed*
Pr. FEJJAL Nawfal

Pr. JAHIDI Mohamed*

Pr. LAKHAL Zouhair*

Pr. OUDGHIRI NEZHA

Pr. RAMI Mohamed

Pr. SABIR Maria

Pr. SBAI IDRISSI Karim*

AOUT 2015

Pr. MEZIANE Meryem
Pr. TAHIRI Latifa

*Enseignant militaire

Stomatologie et Chirurgie Maxillo-faciale

Chirurgie Thoracique
Traumatologie- Orthopédie
Chirurgie Thoracique
Néphrologie
Biochimie-Chimie
Histologie- Embryologie-Cytogénétique
Pédiatrie
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Introduction [11121131[4]




Le syndrome de Budd-Chiari (SBC) est une maladie vasculaire du foie,
caractérisée par une obstruction partielle ou totale du flux veineux hépatique dans
I’espace vasculaire situé entre les veines hépatiques, (minimum deux veines), et la
jonction entre la veine cave inférieure et I’oreillette droite. Cette définition exclue
donc les causes d’amont (syndrome d’obstruction sinusoidale « SOS » appelé

auparavant maladie veino-occlusive) et d’aval (causes cardiaques).

Le SBC peut entrainer une insuffisance hépatique aigue, une hypertension

portale, une cirrhose du foie et méme un carcinome hépatocellulaire.

C’est une maladie rare mais non exceptionnelle, sa prévalence est estimée a
1/1000000 dans le monde.

Le syndrome de Budd-Chiari est classé en primitif et secondaire :
> le SBC secondaire :

Défini par I’obstruction endoluminale par du materiel d’origine extravasculaire
(tumeur bénigne ou maligne, abces, kyste parasitaire ou non), ou par une compression

extrinséque.
» le SBC primitif

C’est le cas le plus fréquent, et il est secondaire a une thrombose, révélant un état

pro-thrombotique sous-jacent, et sa séquelle fibreuse.

L’objectif de notre travail, consiste a mettre le point sur I’hypertension portale

secondaire a un syndrome de Budd Chiari en détaillant les objectifs suivants :

- Identification des principaux facteurs pro-thrombotiques chez les patients

présentant une hypertension portale en rapport avec le SBC.
- Précision de la place des moyens d’imagerie dans le diagnostic du SBC.

- Exposition des différentes modalités thérapeutiques du SBC en fonction de

I’étiologie retenue, et de leurs complications.



Rappel anatomique du

systeme splanchnique
[51[6][7]18] [9][10] [11]




1-Anatomie de la veine porte :

La veine porte est la veine principale du foie, elle assure le % de la
vascularisation hépatique. C’est une veine volumineuse de 8 a 10cm de long et d’un

diametre de 15 a 20mm.

Elle draine le sang du tractus gastro-intestinal (& I’exception de la partie

inférieure de rectum), la rate, le pancréas et la vésicule biliaire jusqu’au foie.

Les maladies chroniques du foie, y compris le Budd Chiari, causent une
perturbation du flux sanguin du foie et de nombreuses complications peuvent survenir
a cause de la pression accrue dans le systeme porte (hypertension portale).

» Origine

Constituée par la confluence, au niveau de la face posterieur de I’isthme
pancreéatique, de deux troncs veineux : la veine mésentérique supérieure et le tronc
spléeno-mésaraique lui-méme constitué par la réunion de la veine mésentérique

inférieure et la veine splénique.
> Trajet

Le tronc porte monte en haut et a droite, constituant I’élément posteérieur du
pédicule hépatique. 1l se dégage du pancréas et penétre dans le petit omentum dont il

suivra le bord libre jusqu’au foie
» Branches collatérales
Au cours de son trajet, la veine porte recoit plusieurs collatérales :
-Sur sa gauche la veine gastrique gauche et la veine gastrique droite.

-Sur sa droite la veine pancréatico-duodénale supérieure droite et les veines
cystiques, et les veines para-ombilicales droite et gauche qui sont

inconstantes.



> Terminaison

Au niveau du hile hépatique, au-dessous du foie, la veine porte se subdivise en

deux branches principales :

v Une branche droite : courte, dont la direction continue celle du tronc

principale, destinée pour le foie droit.

v' Branche gauche : longue, destinée pour le foie gauche.

2l

Figure 1:Constitution de la veine porte. 1. Tronc porte ; 2. Veine gastrique gauche ; 3. Veine
gastrique droite ( ; 4. Veine splénique ; 5. Tronc splénomésaraique 6. Veine mésentérique
inférieure ; 7. Veine mésentérique supérieure ; 8. Veine pancréaticoduodénale inférieure ; 9.
Tronc gastrocolique de Henle ; 10. Veine gastroépiploique droite ; 11. Veine

pancréaticoduodénale supérieure.



2-Formation et systématisation des veines hépatiques

La veine porte pénetre dans le foie au niveau du hile et se divise en branches
inter segmentaires puis interlobulaires qui cheminent au sein du tissu conjonctif des
espaces portes. Ces veines interlobulaires se subdivisent en branches de plus en plus
fines qui donnent naissance aux rameaux alimentaires des sinusoides .Ceux-ci
convergent vers une veinule centrale ou veine centrolobulaire, qui au cours de son
trajet, recoit des sinusoides de de toute parts (méme les ramifications de I’artére
hépatique).

Les veines centrolobulaires se jettent dans les veines sublobulaires, qui en se
convergeant, forment les veines hépatiques.

s — :‘(_'i 3
Centralivein

——

Schéma 1: Naissance de la veine Centro lobulaire, origine des veines hépatiques

Les veines hépatiques prennent actuellement un intérét majeur dans le
développement de la chirurgie hépatique, et elles sont au nombre de trois :

-La veine hépatique droite est un gros tronc veineux (parfois court) qui se jette au
bord droit de la veine cave. Elle draine les secteurs antérieur et postérieur du foie droit.
En fait, il peut exister plusieurs veines sus-hépatiques droites dont I’abouchement est
séparé au niveau de la veine cave inférieure. Ainsi, une veine droite inférieure
importante existe dans 20 % des cas environ et draine la partie inférieure du foie droit
.Elle peut étre retrouvée facilement par échographie.



-La veine sus-hépatique gauche est située entre les deux secteurs paramedian et
latéral du foie gauche qu’elle draine. Elle adhere, en arriére, au ligament d’Arantius.
Elle rejoint le tronc de la veine sus-hépatique médiane pour former un court tronc
commun. Ce tronc commun peut recevoir une veine diaphragmatique inférieure

gauche.

-La veine sus-hépatique mediane est formée par la jonction de deux branches
droite et gauche a la partie moyenne du foie, dans le plan du hile. Elle chemine dans la
scissure principale du foie qui sépare le foie droit du foie gauche dont elle recoit une
partie du sang. Le lobe caude (lobe de Spiegel) a des veines hépatiques indépendantes
qui se jettent directement dans la veine cave rétro-hépatique, expliquant ainsi
I’hypertrophie du lobe de Spigel dans les syndromes de Budd-Chiari lorsque les trois

veines hépatiques principales sont bouchées

Shéma 2: Systématisation des veines hépatiques : 1 veine hépatique droite ; 2 : veine hépatique

médiane ; 3 : veine hépatique gauche



Matériel et méthodes




1-Le cadre de I’étude
1-1-Le type de I’étude

Il s’agit d’une étude rétrospective et descriptive incluant une série de 25 malades
traités au service de medecine C de Gastro Entérologie de I’Hopital 1bn Sina du CHU
de Rabat ,étudiant I’hypertension portale sur syndrome de Budd Chiari, et ceci sur une
période de 28 ans allant de 1991 a 2020.

1-2-Les objectif de I’étude

-ldentifier les principaux facteurs pro-thrombotiques chez les patients présentant

une hypertension portale en rapport avec le syndrome de Budd Chiari
-Préciser la place des moyens d’imagerie dans le diagnostic du SBC.

-Exposer les différentes modalités thérapeutiques du SBC en fonction de

I’étiologie retenue et de leurs complications.

2-Les critéres d’inclusion

Tout patient présentant un syndrome de Budd-Chiari suspecté a I’étape clinique
et confirmé par I’échographie abdomino-pelvienne couplée au doppler ou par

I’angioscanner abdominal.

3-Les données recueillies
Tous nos malades ont bénéficie d’un examen clinique complet.
Les parametres étudies sont :

- Les caractéristiques demographiques : I’age et le sexe



-Les aspects cliniques :

e Les antecédents : personnels et familiaux de facteurs de  risques pro-

thrombotiques
e Le délai de diagnostic
e Les signes fonctionnels
e Les signes physiques
-Les données biologiques
-Les données radiologiques :
e Une échographie abdomino -pelvienne couplée au doppler
e Un angioscanner abdominal ou angio IRM
-Les données histologiques : la ponction biopsie hépatique
-Les données endoscopiques : FOGD
-Le bilan étiologiques et les facteurs pro-thrombotique
- Le traitement
- Le profil évolutif

Les donnees recueillis sont exploitées par un logiciel SPSS
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4-Fiche d’exploitation

FICHE D’EXPLOITATION
-ldentité
e Non
e Prénom
e Sexe *F *H
e Année d’hospitalisation

-Antécédents : *personnels *familiaux
-Signes fonctionnels :*Digestifs *Extra digestifs

-Examen clinique
e Circulations veineuses collatérales abdominales ou thoraciques
e (Edéme des membres inférieurs

Examen de la rate

Examen du foie

Ascite et son grade

Autres signes physiques

-EXAMEN COMPLEMENTAIRES

e BIOLOGIE

e NFS:*Hbet VGM *La lignée blanche *PLQ

e Bilan hépatique : *ASAT *ALAT *GGT *PAL *Bilirubine

e Bilan d’insuffisance hépatocellulaire : *TP *facteur V. *Albumine

e RADIOLOGIE
e Echographie abdomino-pelvienne couplée au doppler
e Angioscanner abdominal
e Angio IRM

e Histologie :
e PBH : Quand c’est possible
e Autres : biopsies jéjunales, fundiques...

e Endoscopie :
» FOGD
» Autres

11



Bilan étiologiques et facteurs pro-thrombotiques comportant :

>

A\

VVVVY

Un interrogatoire minutieux a la recherche de :
v’ Terrain de thrombose personnel ou familial
v Antécédents d’interventions chirurgicales abdominales
v Maladie inflammatoire chronique de I’intestin
v’ Kyste hydatique du foie

La recherche de syndrome myeéloproliferatifs par
v" La biopsie ostéo-médullaire
v" La recherche de mutation JAK2
La recherche de clone HPN
Un bilan de thrombophilie comportant
v Dosage plasmatique de protéine C
v Dosage plasmatique de protéine S
v Dosage plasmatique de I’antithrombine
Le dosage plasmatique des anticorps anti phospholipides, avec les sous
types ;. Anticorps anticardiopiline et anticorps anti béta-2glycoproteine
1(B2GP1)
Le dosage de la vitamine B12 et I’acide folique
Le dosage de I’homocystéine plasmatique
Des biopsies jéjunales et fundique au cours de la FOGD
Une TDM abdomino pelvienne
La recherche de maladie générale

-Traitement :
e Traitement des complications de ’'HTP :
* traitement des VO *traitement de I’ascite
e Traitement de la thrombose
e Traitement étiologiques
-Surveillance
- Signes fonctionnels de la maladie
- Effets secondaires du traitement

Evolution

Favorable
Défavorable
Déces

Perdu de vue
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Reésultats




1-Les données épidémiologiques :

1-1-La prévalence :

Sur un total de 364 cas de maladies vasculaires du foie suivies dans notre

formation, sur une période de 28 ans allant de Janvier 1991 a Décembre 2020, nous

avons colligé 25 cas de syndrome de Budd Chiari (SBC) compliqués d’HTP, soit une

prévalence de 6.8%.

Thrombose de la
veine
porte(TVP)

Maladies vasculaires
portosinusuidales
(MVPS)

SBC

La prévalence

57.69%(n=210)

35.44%(n=129)

6.8%(n=25)

Tableau 1: Montrant la prévalence du SBC dans les maladies vasculaires du foie dans notre

1-2-L’age :

série.

Les extrémes d’age dans notre série étaient de 12 ans et 63 ans, avec une

moyenne de 27 ans + 12.71.
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1-3-Lesexe :

Notre série était caractérisée par une prédominance féminine, avec 72% des
femmes (n=18), et 29% d”’hommes (n=7) d’ou un sexe ratio (H/F) de 0.38.

Hommes

B Femmes

Figure 2: Répartition de nos patients selon le sexe.

2-Les donnés cliniques :
2-1- Antécedents :

Un seul malade avait un facteur de risque de thrombose :il s’agit d’une patiente
ayant pris la contraception orale pendant 13 ans.

2-2-Le délai du diagnostic :

Il difféere d’un malade a I’autre, avec un minimum d’un mois entre I’apparition
des symptomes et le diagnostic, et un maximum d’un an.

2-3- Les Signes fonctionnels :

La symptomatologie clinique, chez nos malades, était riche, polymorphe et trés
variable d’un patient a I’autre. Ces derniers se sont présentés devant I’apparition de
signes fonctionnels qui sont :
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2-3-1-Augmentation du volume abdominal :

C’est le plus fréquent des signes, il est retrouve dans 52% des cas (n=13), il s’est
manifesté par une installation progressive souvent ignorée par les malades.

2-3-2-Heémorragie digestive haute :
Elle était présente dans 36% des cas (n=9) avec :
-Dans 24% des cas, des hématémeses minimes isolées (n=6).

-Dans 8% des cas, les patients avaient présenté des episodes de meélénas isolés
(n=2).

- Un seul malade, avait présenté une hémorragie digestive haute faite d’épisodes
de mélénas et d’hématémeses soit 4%.

2-3-3-Douleurs abdominales :
» Les coliques hépatiques :
Elles étaient présentes chez 32% de nos malades (n=8)
 Les douleurs abdominales atypiques :

Elles étaient retrouvees dans 24% des cas (n=6) dont un seul malade avait une
douleur au niveau de I’HCG sous forme de pesanteur.

2-3-4-Un syndrome anémique clinique :

Qui s’est manifesté par une asthénie physique, des céphalées, des palpitations et

une dyspnee d’effort. 1l s’est objectivé chez 20% de nos malades (n=5).
2-3-5-Une jaunisse :

Une coloration jaunatre des phaneres et des muqueuses, d’installation
progressive a été remarquée par I’entourage, avec des urines et selles normocolorées

chez 16% de nos malades (n=4).
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2-3-6-Un Prurit :

Le prurit est rapporté dans 12% des cas (n=3) sous forme de démangeaisons

géneralisees souvent concomitantes avec I’apparition de la jaunisse.
2-3-7-Autres :

La symptomatologie clinique était aussi marquée par |’apparition de signes

fonctionnels rares tel que :
-Asthénie profonde : dans 20% des cas (n=6).
-Anorexie : dans 12% des cas (n=3).
-Aphtose buccale : dans 8% des cas (n=2).
-Aphtose génitale : dans 4% des cas (n=1).
-Aphtose bipolaire : dans 4% des cas (n=1).

Le tableau si dessous résume tous les signes fonctionnels présentés chez nos

malades.
Nombre de malades Pourcentage en %
Augmentation du volume 13 52%
abdominale
Hématémese 6 24%
Méléna 2 8%
Méléna et hématémese 1 4%
Coliques hépatiques 8 32%
Douleurs abdominales atypiques 6 24%
Asthénie profonde 5 20%
Syndrome anémique clinique 5 20%
Jaunisse 4 16%
Prurit 3 12%
Anorexie 3 12%
Aphtose buccale 2 8%
Aphtose bipolaire 1 4%
Aphtose génitale 1 4%

Tableau 2: Les signes fonctionnels chez nos malades .
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2-4-Les signes physiques :
Au terme de notre examen physique on avait objectiveé les résultats suivants :
2-4-1-Les circulations veineuses collatérales :
Les CVC étaient objectivées dans 76% des cas (n=19) réparties comme suivant :

-CVC abdominales : présentes dans 44% des cas (n=10), au niveau de la région

ombilicale et des flancs.
-CVC thoraciques isolées : présentes dans 32% des cas (n=7).
- Un patient avait des CVC abdominales (basi-thoraciques) et thoraciques.

-CVC abdomino-thoraciques : présentes dans 8% des cas (n=2).

Image 1: CVC basithoraciques et abdominales.
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2-4-2 Une splénomeégalie :
L’examen de la rate a objective dans 56% des cas une splénomégalie (n=14) :
-Dans 12 % des cas (n=3), on a objectivé une énorme spléenomégalie dépassant
I’ombilic.
-Dans 44% des cas (n=11), on a objectivé une spléenomégalie a 5 cm sous le
rebord costal gauche.

2-4-3-Examen du foie :

L’examen du foie, quand il était possible, était pathologique dans 56 % des cas

(n=14), et a objectivé :

» Foie dysmorphique : avec un bord antérieur mousse, retrouvé dans 20% des

cas (n=5).

» Foie dysmorphique mais d’allure cirrhotigue a bord antérieur

tranchant retrouvé dans 12% des cas (n=3).

» Foie d’allure de surcharge avec un bord antérieur ferme retrouvé dans 12 %

des cas (n=3).

» Hépatomégalie homogéne avec un bord antérieur mousse retrouvée dans 8 %

des cas (n=2).
» Foie d’allure tumorale : foie nodulaire retrouvé dans 4 % des cas (n=1).
2-4-4-Ascite :

Dans notre seérie, I’ascite était objectivee chez 80% malades (n=20) dont 72% des
malades avaient une ascite grade Il (n=18) et 8% des malades avaient une ascite grade
Il (n=2).

A noter que 20% de nos malades (n=5) ne présentaient pas d’ascite clinique,

n’éliminant pas I’ascite de grade | de diagnostique échographique.
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2-4-5-Les cedemes des membres inférieurs (OMI) :

L’apparition des cedémes des membres inférieurs, bilatéraux, blancs, mous,

prenant le godet, indolores est observée chez 24% des malades (n=6) :

-Dans 20% des cas (n=5), les OMI étaient présents et associes a une ascite grade
Il ou grade I11.

-Dans 4% des cas (n=1), les OMI etaient présents de facon isolée en absence
d’ascite clinique.

2-4-6-Le reste de I’examen clinique trouve :
-Des aphtes (buccaux, genitaux ou bipolaires) dans 16% des cas (n=4).
-Des lésions de grattage objectivées dans 12 % des cas (n=3).
-Le reste de I’examen était sans particularité a savoir :

* Pas de trouble de conscience.

Pas de signes d’insuffisance hépato cellulaire.

Pas de syndrome d’épanchement pleural surtout droit.

Pas de souffle cardiaque ou bruits surajoutes.

Aires ganglionnaires libres.

Le tableau si dessous résume tous les signes physiques retrouvés chez nos
malades.
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Nombre de malades

Pourcentage en %

CVC abdominales 10 44%

CVC thoraciques 7 32%

CVC abdomino-thoraciques 2 8%

Splénomégalie 14 56%

Foie dysmorphique avec bord antérieur 5 20%
mousse

Foie dysmorphique d’allure cirrhotique 3 12%

Hépatomegalie homogene 2 8%

Foie de surcharge avec bord antérieur mousse 3 12%

Foie tumoral 1 4%

Ascite grade 11 18 72%

Ascite grade 111 2 8%

OMI avec ascite 5 20%

OMI isolés 1 4%

Aphtoses 4 16%

L ésions de grattage 3 12%

Tableau 3: Signes physiques trouvés chez nos patients.

2-5-La forme aigue :

Aucun de nos malades ne s’est presenté avec une forme aigue de la maladie.

Tous nos malades étaient au stade d’HTP , et donc au stade chronique.

3-Les donnees biologiques :

3-1-Numeration formule sanguine (NFS) :

Tous les malades de notre série avaient béneficié d’une NFS qui a objectivé :

3-1-1-Anomalie de la lignée rouge :

Une anémie, retrouvée dans 72% des cas (n=18) avec :

* Une Hb < 7 g/dl dans 8% des cas (n=2) nécessitant une transfusion par des

culots globulaires.
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* Une 8 <Hb <11 dans 64 % des cas (n=16).
-Elle était hypochrome microcytaire dans 64% des cas (n=16).
-Elle était normochorome normocytaire dans 8% des cas (n=2).
3-1-2- Anomalie des plaquettes :
La formule plaquettaire a objectivé :
-Une thrombopénie : chez 28%de nos malades (n=7).
-Une thrombocytose : chez 12% de nos malades (n=3).
3-1-3-Anomalie des leucocytes
La formule leucocytaire a objectiveé :
-Une leucopénie dans 24% des cas (n=6).
-Une hyperleucocytose a polynucléaires neutrophiles dans 20% des cas (n=5).

3-1-4-Au terme de cette numération formule sanguine, on a pu

objectiver :

-Une NFS normale dans 28% des cas (n=7), dont 6 patients avaient une

splénomégalie associée et un seul avait une rate cliniquement normale.

-Une anémie seule dans 40% des cas (n=10) dont deux malades avaient une
spléenomegalie.

-Une bicytopenie : dans 12 % des cas (n=3) :

» Deux patients avaient une anémie avec thrombopénie, avec une
spléenomegalie

» Un patient avait une anémie avec une leucopénie sans splénomégalie

associee.

-Une pancytopeénie : dans 20 % des cas (n=5), dont quatre malades avaient une

splénomégalie et un seul avait une rate cliniqguement normale.
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3-2-bilan hépatique :
Tous nos malades avaient bénéficié d’un bilan hépatique, comportant :
3-2-1-Un bilan de cytolyse :

Il comporte un dosage sanguin des alanines aminotransférases (ALAT) et des
aspartates aminotransferases (ASAT) : notre série etait caractérisee par la présence
d’une cytolyse dans 28% des cas (n=7) avec :

-Une cytolyse légere (1.5 x LSN) dans 12% des cas (n=3).
-Une cytolyse modérée (entre 3 et 5x LSN) dans 16 % des cas (n=4).
-Aucun de nos malades n’avait présenté une hepatite aigue avec une cytolyse >
10 x LSN.
3-2-2-Un bilan de cholestase :

Comportant un dosage sanguin des Gamma-glutamine-transferases (GGT), des
phosphatases alcalines (PAL) et de la bilirubine totale, directe et indirecte.

Ce bilan a objectivé une cholestase dans 76% des cas (n=19) avec :
» Une cholestase mixte dans 48% des cas (n=12).
» Une cholestase aux dépens des GGT seules : dans 16% des cas (n=4).
» Une cholestase aux dépens des PAL seules dans 12 % des cas (n=3).

» Une cholestase ictérique dans 20% (n=3) avec une bilirubine totale entre 33
et 38mg/L aux dépens de la bilirubine mixte.

3-2-3-Un bilan d’insuffisance hépatocellulaire :
3-2-3-1-Le taux de prothrombine (TP) :
Un TP bas (<70%) était observé dans 40% des cas (n=10) :
» Dans 60% des cas (n=6), le TP était entre 50 et 70 (50<TP<70).

» Dans 40% des cas (n=4), le TP était entre 40 et 50 (40<TP<50)
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3-2-3-2-Le facteur V :
Le facteur V n’était bas (<50%) que chez un seul malade.
3-2-3-3-L’albumine :

Un taux bas d’albumine sérique a été constaté chez 60% de nos malades (n=15).

Il était normal chez 40% des malades (n=10)

Au terme de ce bilan on a pu constater une insuffisance hépatocellulaire

biologique chez 4% de nos malades (n=1).

4-données radiologiques :

4-1-Echographie abdomino-pelvienne couplée au Doppler :
Réalisée chez tous nos malades, elle a objectivé les résultats suivants :
4-1-1-Etude du parenchyme héepatique :
-Un foie homogene dans 20% des cas (n=5).
-Un foie hétérogéne dans 32 % des cas (n=8).
-Un foie dysmorphique dans 36 % des cas (n=9).

-Dans 32 % des cas (n=8), cet examen a objectivé une hypertrophie du segment

caude (segment 1).

-Chez un seul malade, cet examen a objective un foie d’hépathopathie chronique
avec un nodule hétérogene au niveau du segment VIII mesurant 2.18x1.60 cm

probablement en rapport avec un CHC.
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1L 2.18 cm)|

2 L 1.60 cm)|

Image 2: Foie dysmorphique avec lésion nodulaire hétérogéne probablement en rapport

avec un CHC

4-1-2-Larate :
-Elle était homogeéne et de taille normale dans 40 %des cas (n=11).

-Elle était augmentee de taille avec une fleche splénique entre 19 cm et 23 cm,

homogene dans 60% des cas (n=14).
4-1-3-Etude des veines hépatiques :

Dans notre série, 60% des cas (n=15) avaient des veines hépatiques thrombosées

avec :

-Dans 44 % des cas (n=11), on avait une thrombose au niveau de deux veines

hépatiques :

» Chez quatre malades, on avait une thrombose de la veine hépatique droite et

médiane.

» Chez quatre autres malades, on avait une thrombose de la veine hépatique

gauche et médiane.
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» Chez les trois restants, on avait une thrombose de la veine hépatique droite et

gauche

-Dans 16 % des cas (n=4), on avait une thrombose au niveau des trois veines

hépatiques.
-Dans 32% des cas (n=8), nos malades avaient des veines hépatiques gréliques :

» Dans 16 % des cas (n=4), la veine hépatique droite seule était grélique mais

perméable avec :
-Une thrombose de la VVCI dans deux cas.
-Une thrombose de la VCI et la VH gauche dans un seul cas.
-Une thrombose des deux VH gauche et médiane dans un seul cas.

» Dans 8 % des cas (n=2), les veines hépatiques, médiane et gauche étaient

gréliques avec :
-Une VH droite non visualisée (thrombosée).
-Du matériel hyperéchogene avec microcalcification au niveau de la VH droite.

» Dans 4 % des cas (n=1), toutes les veines hépatiques étaient gréliques avec

une thrombose de la VVCI.

» Dans 4 % des cas (n=1), la veine hépatique gauche seule était grélique avec

une thrombose de la VVCI.

-Dans 8% des cas (n=2), les veines hépatiques étaient de calibre normal et elles

étaient perméables avec une thrombose de la VCI.
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Image 3: Echographique avec doppler, montrant une absence de flux au niveau des VSH

(Thrombosées) .

4-1-4-Etude de la veine cave inférieure (VCI) :

- Chez 44% de nos malades (n=11), la VCI, présentait une thrombose dans sa

portion rétro-hépatique :
> Dix malades avaient une thrombose de la VVCI seule.

» Un seul patient avait une thrombose de la VCI avec et deux veines

hépatiques.
- Chez 8% de nos malades (n=2), on avait une VCI grélique et perméable avec :
» Une thrombose de la VVH droite avec les VH médiane et gauche gréliques.

» Une thrombose de la VH droite et gauche.
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Image 4: Echographique montrant une VCI rétro hépatique perméable et absence de

visualisation des veines hépatiques (thrombose) a I’échographie.

4-1-5- Etude de la veine porte :

-Une thrombose de la veine porte était mise en évidence dans 16 % des cas
(n=4).

-Un tronc porte libre dans 76 % des cas (n=19).

-Un tronc porte dilaté dans 8 % des cas (n=2) mais perméable.

2 VH et TVP
VCI 2 VH 3 VH VCI | associée
Nombre de 10 10 4 1 4
malades
Pourcentage 40% 40% 16% 4.% 16%
en %

Tableau 4: Montrant les différents niveaux de thromboses a I’échographie couplée au doppler

dans notre série.
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4-1-6-Autres signes d’HTP :

-L’ascite :

Elle était grade 111 dans 8 % des cas (n=2).

Elle était grade 11 dans 72 % des cas (n=18).

Elle était grade | dans 12 % des cas (n=3).

Elle était absente dans 8 % des cas (n=2).

-Une reperméabilisation de la veine ombilicale : observée dans 8 % des cas
(n=2).

-Des CVC : dans 16 % des cas (n=4) réparties comme suit :
» Spléno-rénales : Chez trois malades, soit 12 % des cas.
 Péri spléniques : chez un seul malade soit 4 % des cas.

-Une vésicule biliaire alithiasique a paroi épaissie a été objectivee chez un seul

malade soit 4 % des cas.
4-1-7- Au terme de cet examen, il a été retenu les signes suivants :
-Les signes d’HTP :
» Bien compensée dans 8 % des cas (n=2).
» Décompensée dans 92 % des cas (n=23).

-Un syndrome de Budd-Chiari chez tous nos malades avec plusieurs niveaux de

thromboses.
-Une thrombose porte a été associée dans 16 % des cas (n=4).
-Un foie homogeéne dans 20 % des cas (n=5).

-Un foie hétérogéne dans 32 % des cas (n=8).
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-Un foie dysmorphique dans 36 % des cas (n=9).
-Un cas de CHC tres probable.

-Cet examen n’a pas montré ni d’adénopathies profondes, ni d’abcédations, ni

d’épaississement digestif.
4-2-L."angio-scanner abdominal :

Tous les malades avaient bénéficié d’un angio scanner abdominal, et on a retenu

les résultats suivants :
4-2-1-Etude de la veine cave inférieure :

-Dans 48 % des cas (n=12), cet examen avait objectivé une thrombose au niveau

de VCI qui est rétractée et collabée.

-Dans 8 % des cas (n=2), on a objectivé une VCI grélique prenant légérement le

contraste avec :
- Une absence d’opacification des VH droite et médiane.
- Une thrombose de la VVH droite et gauche.
4-2-2-Etude des veines hépatiques :
-Dans 60% des cas (n=15), on avait des veines hépatiques thrombosées :

* Chez un malade (4%), on avait une image hyperdense avec une veine

augmentee de taille au niveau de la VH droite et mediane.

* Chez un autre malade (4%) on avait une image hyperdense avec une veine
augmentee de taille au niveau de la VH droite associée a une thrombose de la
VCI.

» Une non-individualisation des veines hépatiques dans 52 % des cas (n=13).
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-Dans 32% des cas (n=8) les veines hépatiques étaient gréliques avec :

-Dans 16% des cas (n=4) une thrombose de la VVCI associée.

-Dans 12% des cas (n=3) une thrombose de la VH droite associée a un aspect

grélique des VH gauche et médiane.

-Une thrombose de la VH médiane et gauche avec un aspect grélique de la VH

droite.

Le tableau si dessous résume les différentes atteintes trouvées

angioscanner.

Thrombose Aspect grélique
Les veines 0% (e O (=
hépatiques 60% (n=15) 32% (n=8)
VCI 48 %(n=12) 8 % (n=2)

Tableau 5: Montrant les différentes atteintes veineuses lors de I’angioscanner.
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Image 5: Angioscanner montrant des veines hépatiques thrombosées

chez une patiente avec SBC.
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Image 6: Angioscanner montrant une VCI rétro hépatique grélique en rapport avec le SBC
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4-2-3-La dysmorphie hépatique :

-Un foie dysmorphique a été objectivé dans 28% des cas (n=7) avec une
hypertrophie du segment I chez cing malades (20%) et une hypotrophie du segment IV

chez deux malades (8%).
4-2-4-Recherche de néoplasie profonde :

Dans un cas, le foie était dysmorphique, hétérogene avec une lésion du déme
hépatique mesurant 2.7x4.4 mm ne se modifiant pas de facon significative apres

injection de produit de contraste faisant évoquer une localisation de CHC.
-Quatre de nos malades (16%), avaient des nodules de régenération hépatique.

4-2-5-Au terme de ces examens : I’échographie couplée au doppler et
/ou I’angioscanner abdominal étaient concordants (a un

malade prét) dans le diagnostic du SBC:

Thrombose Thrombose | Thrombose de
Thrombose )
de la VCI des VH et la veine porte
des VH seules "
seule VCI associée
Echographie
abdominale 56 % (n=14) 40% (n=10) 4% (n=1) 16% (n=4)
couplée au doppler
Angioscanner 0 e 0 (e O (e O (e
abdominal 56% (n=14) 44% (n=11) 4% (n=1) 16% (n=4)

Tableau 6: Montrant les résultats de I’échographie couplée au doppler et I’angioscanner chez

nos malades.
5-Les données histologiques :
5-1-la ponction biopsie hépatique : PBH

Dans notre série, 12 malades, soit 48% des cas, avaient bénéficié d’une PBH, en

dehors des contre-indications : troubles de crase sanguine, présence d’ascite.
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Les carottes des PBH étaient de bonnes qualités et comportaient 6 a 10 espaces

portes .Les résultats étaient comme suit :
-Une fibrose :
-minime : F1, objectivée chez 8% des malades (n=2).

-Une fibrose modérée : F2, objectivée chez un seul malade dans notre série soit
4%.

-Une fibrose sévére : F3, observée chez 4% des malades (n=1).
-Une cirrhose hépatique active : objectivée chez 16 % des cas (n=4).

-Des lésions histologiques de maladie vasculaire porto-sinusoidale : (MVPS) :

étaient observées chez 8 % des malades (n=2) associees au SBC :
-Une sclérose hépato portale sans cirrhose associée dans un cas.
-Une hyperplasie nodulaire régénérative sans cirrhose dans un cas
-Signes de malignité :

Chez un seul malade, la PBH sur masse hépatique a objectivé un carcinome

hépatocellulaire (CHC) bien différencié avec cirrhose hépatique active.
-La PBH était normale dans 12 % des cas (n=3).

Le tableau si dessus résume les différents résultats de la PBH :

Nombre de patients Pourcentage en %
Fibrose minime 2 8%
Fibrose modérée 1 4%
Fibrose sévere 1 4%
Cirrhose 4 16%
MVPS associée 2 8%
CHC 1 4%
Normale 3 12%

Tableau 7: Résultats de la ponction biopsie hépatique chez 14 malades.
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Au terme de la PBH :

-Deux cas d’atteinte de la microcirculation hépatique (MVPS) étaient associés
au SBC.

-Un CHC bien différencié était confirmé sur un foie cirrhotique avec un infiltrat

inflammatoire lympho-plasmocytaire et une stéatose a 20%.
5-2-Biopsie ganglionnaire :

Chez un seul malade, une biopsie ganglionnaire avait objectivé une adénite

granulomatose sans nécrose caséeuse en rapport avec une sarcoidose.
6-Les données endoscopiques :
Tous nos malades avaient benéficie d’une fibroscopie oeso-gastroduodénale :
-En urgence dans 36 % des cas (n=9).
-A distance dans 64 % des cas (n=16).
Les résultats sont les suivants :
6-1-Les varices esophagiennes : VO

Elles étaient observées au cours d’'une FOGD chez 84% des malades (n=21)

avec :
» VO stade | : Observées chez 36% des malades (n=9).
» VO stade Il : Observées chez 24 % des malades (n=6).
» VO stade 111 : Observees chez 24% de nos malades (n=6).
6-2-Les varices gastriques : VG
Elles sont observées dans 20% des cas (n=5) :

-Des varices cesogastriques type 1(GOV1) dans 4%des cas (n=1).
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-Des varices eesogastriques type 2 (GOV2) dans 20% des cas (n=4).
-Associées aux VO dans 20% des cas (n=5).
6-3-Les signes rouges :
Observés dans 28 % des cas (n=7).
6-4-La gastropathie hypertensive : Observée chez 12% des malades
(n=3) :
-Associée aux VO stade 11l dans 8 % des cas (n=2).
-Associée au VO stade | dans 4 % des cas (n=1).
6-5-Ulcere duodénal : UD
Un ulcere duodénal était observé dans 8% des cas (n=2) :

-Chez les deux malades, I’UD était associé aux VO stade Il
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Figure 3: Résumé des lésions endoscopiques observées au cours d’une FOGD.
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7-Le bilan étiologique :

La recherche des étiologies ou facteurs pro-thrombotiques représente I’étape la
plus importante et la plus décisive dans la prise en charge du SBC.

7-1-Tous nos malades ont bénéficié d’un bilan étiologique
comportant :

-Un interrogatoire minutieux a la recherche :
* De terrain de thrombose (familiale ou personnel).
» D’antécédents d’intervention chirurgicale abdominale.
» De maladies inflammatoires chroniques de I’intestin.
» D’un kyste hydatique du foie.
» D’une prise prolongée de contraception.

-Une recherche des syndromes myéloprolifératifs par :
* Une biopsie ostéo-médullaire.
 Et la recherche de la mutation JAK 2.

-La recherche de clone HPN.

-Un bilan de thrombophilie : réalisé si un TP > 60% et en absence de prise d’anti
d’anticoagulants. Ce bilan comportait : dosage des protéines S, C, antithrombine I1I.

-Le dosage plasmatique des anticorps thrombophiles: anticorps
antiphopholipides, anticardiolipines, anti beta 2 glycoproteinel(B2GP1),et
antinucléaires.

-Le dosage de la vitamine B12 et de I’acide folique.
-Un dosage de I’homocystéine plasmatique.
-Des biopsies jéjunales et fundiques au cours de la FOGD.

-Une TDM thoraco-abdomino-pelvienne pour éliminer une néoplasie profonde.
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7-2-Au terme de ces examens, on avait conclu aux états associés
suivants :
-Une maladie de Behget : chez 20% des malades (n=5).
-Un déficit en protéine S : chez 16% de nos malades (n=4).
-Un déficit en protéine C : chez 16% des malades (n=4).
- Un deficit en antithrombine 111 : Observé chez 4% des malades (n=1).
-Une thrombocytémie essentielle : chez 8% des patients (n=2).

-Un Clone HPN : On avait objectivée la présence de clone d’héemoglobinurie

paroxystique nocturne chez un seul malade (4% des cas).
-Une hypérhomocysteinémie sur maladie de Biermer: observee chez un malade.
-Une hypérhomocystéinémie sur maladie cceliaque: observée chez un malade.

-La sarcoidose systémique avec atteinte hépatique, rénale et ganglionnaire :

dans un cas.
-Une maladie de Kahler : observée chez un malade.
-Une cause indéterminée : dans 20% des cas (n=5).

-Un carcinome hépatocellulaire : représente la seule cause, dans notre série, du

syndrome de Budd Chiari secondaire, objectivé chez un malade.
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Etiologies Nombre de malades Pourcentage en %
Maladie de Behget 5 20%
Déficit en protéine S 4 16%
Déficit protéine C 4 16 %
Déficit en antithrombine 111 1 4%
Thrombocytemie essentielle 2 8%
Clone HPN 1 4%
Une hyperhomocystéinémie avec 1 4%
une maladie de Biermer
Une hypérhomocystéinémie sur 1 4%
maladie ceeliaque
Sarcoidose hépatique 1 4%
Cause hormonale (prise de 1 4%
contraception pendant 13 ans)
Maladie de Kahler 1 4%
Carcinome hépatocellulaire 1 4%
Cause indéterminée 6 24%

Tableau 8: Montrant les étiologies du SBC chez nos malades

Cependant, on avait objectivé, chez un méme malade I’association de plusieurs

facteurs pro-thrombotiques et ceci dans 20 % des cas (n=5) :

-Dans 8% des cas (n=2) on avait une association d’un déficit en protéine Set C

-Dans 12% des cas (n=3), les associations étaient les suivantes :

» Un déficit en antithrombine 111 et protéine C.

» Une maladie de Biermer et un déficit en protéine C et protéine S.

» Un clone HPN et prise de contraception orale prolongée pendant 13 ans.
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Nombre de patients Leurs pourcentages

Déficit en protéine C+proteine S 2 8%

Maladie de Biermer +Déficit en 1 4%
protéines S et C

Clone HPN+ prise de contraception 1 4%
orale prolongée

Déficit en antithrombine 111+ 1 4%

protéine C

Tableau 9: Montrant les associations des facteurs prothrombotiques dans notre série.

Au moins un . Facteur loco-
facteur Plusieurs facteurs régional (SBC I11)
Prévalence 76% (n=19) 20% (n=5) 4% (n=1)

Tableau 10: Montrant la prévalence des facteurs prothrombotiques

Le tableau ci —dessus résume les différents niveaux de thromboses en fonction de

I’étiologie chez nos malades.

Etiologies du SBC Le ou les niveaux de thromboses
La maladie de Behget 1-Thrombose de la VCI+TVP
2-Thrombose de la VCI+2 VH
3Thrombose de la VCI chez 3 malades
Le déficit en protéine S 1-Thrombose de 2 VH chez 3 malades
2-Thrombose de 3 VH chez un malade
Le déficit en proteine C 1Thrombose de 2 VH (4 malades)
La thrombocytémie essentielle 1-Thrombose des 3 VH
2-Thrombose de 2 VH
Le déficit en antithrombine 111 Thrombose de 3VH
Hyperhomocystéinémie sur maladie Thrombose de la VCI
ceeliague
Hyperhomocystéinémie sur maladie de Thrombose de 3 VH
Biermer
Un Clone HPN Thrombose de 2 VH
Cause hormonale (contraception orale) Thrombose de 2VH
Maladie de Kahler Thrombose de la VCI+TVP
La sarcoidose hépatique Thrombose de la VVCI
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8-Traitement
La prise en charge thérapeutique comportait plusieurs volets :
8-1-Traitement de I’nhémorragie digestive par rupture de VO

-La prise en charge initiale consistait en une stabilisation hémodynamique par :

» Une transfusion sanguine qui n’était nécessaire que si Hb<7g/dl et mal

tolérée dans 8 % des cas (n=2) tout en ciblant une Hb entre 7 et 8g/dl .

» Une oxygenothérapie : a I’aide de lunette d’oxygéne en fonction de la
saturation en oxygene SaO2 chez tous nos malades.

-La Sandostatine : a la dose 50ug en IVD puis 25 a 50 pg /24 heures pendant 5
jours chaque fois que c’est possible.

-L’antibiothérapie : a la base de ceftriaxone de troisieme genération a une dose

de 2g/j en IVD ou amoxicilline protégée 1g/8h.

-Traitement endoscopique en urgence dans 36 % des cas (n=9): chez nos
malades le traitement endoscopique était toujours en premiere intention et reposait
essentiellement sur la ligature des VO. Elle a éteé suivie d’un protocole d’éradication
des VO.

8-2-Traitement des varices non hémorragiques :

8-2-1-Endoscopique : consistait en des séances de ligature jusqu’a
I’éradication des VO et ceci si VO stade Il ou stade Il avec

signes rouges.
8-2-2-Traitement des varices gastriques :

L’injection de produits sclérotiques était utilisée dans 8 % des cas (n=2).
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8-2-3-Médical : Béta bloquants non cardioselectifs :
La molécule utilisée est le propanolol et ceci dans 64 % des cas (n=16).

Avant de donner ce traitement, on a eliminé les contres indications absolues qui
sont les blocs auriculo-ventriculaires sur I’ECG ou un patient avec un pouls a la limite

inférieure. On visait de diminuer le pouls initial de 25% sans arriver a une bradycardie.
8-3-Traitement de I’ascite :
* Regime hyposodé :

Tous nos malades ont bénéficié d’un régime hyposodé pour le traitement de
I’ascite.

» Ponction évacuatrice d’ascite a eté pratiquée chez deux malades (8% des cas),

suivie d’une perfusion d’albumine chez un seul malade.
» Les diurétiques :

Dans 48% des cas (n=12), nos malades avaient bénéficié d’un traitement

diurétique.

La Spironolactone (Aldactone ®) était la molécule utilisée, seule dans 81% des
cas (n=9), ou en association avec le furosemide (Lasilix ®) dans 19% des cas (n=3)

par voie orale.

Avant toute prescription des diurétiques on avait eliminé les contres indications

qui sont :
-Une insuffisance rénale sauf pour le furosemide.
-Une encéphalopathie hépatique.
-Une hyponatrémie.

-Une infection du liquide d’ascite ou autre infection.
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Image 7: Ponction d’ascite chez un patient avec ascite grade I11.

8-5-L’anticoagulation :

Dans notre série, 8 malades (32%) avaient bénéficié d’une anticoagulation a base
d’héparine de bas poids moléculaire (HBPM) (Lovenox®), aprés un chevauchement

par I’anti vitamine K (Sintrom®) dés le 1* jour par voie orale :
-Cing malades avaient un SBC sur maladie de Behget.
-Deux malades avaient un SBC sur thrombocystémie essentielle.
-Une patiente avait un clone HPN.

La dose de I’HBPM était de 0.6cc en 2 injections sous cutanées par jour avec
une association de I’AVK dés le 1* jour en commencant par ¥4 CP de Sintrom 4mg
avec ajustement la dose en fonction de I’INR, avec une surveillance du traitement par
INR.

44



8-6-Anti-agrégant plaquettaire :

Deux de malades (8%), avaient béneéficié d’une anti-agrégation plaquettaire a

base d’aspirine 100mg :

-Le premier cas est un patient suivi pour maladie de Behget qui a été mis sous

Kardégic 100mg.

-Le deuxiéme cas : patiente suivie pour thrombocystémie essentielle mise sous

Kardégic 160mg.
8-7-Traitement étiologique :
-Pour la maladie de Behget :
-Un seul malade avait bénéficié d’un traitement immunosuppresseur (Imurel ®).

-Un seul malade avait bénéficié d’un traitement a base de cyclophosphamide
(Endoxan ®).

-Les trois autres malades ont bénéficié d’un traitement a la base de corticoides.

-Pour la Thrombocystémie essentielle : deux de nos malades avaient bénéficié

d’un traitement a base de pipobroman (Vercyte ®).
-Pour la maladie de Kahler, aucun traitement étiologique n’a été instauré.
-Pour la maladie cceliaque : le malade avait béneficié d’un regime sans gluten.

-Pour la maladie de Biermer : le patient avait bénéficié d’un traitement a la base

de vitamine B12 par voie parentérale et ceci a vie.
-La contraception orale a été arrétee chez une seule malade.

-Pour les déficits en protéines S, C et en antithrombine Il ; aucun traitement

étiologique n’a été instaure.

45



-Pour le clone HPN : par faute de moyen, la patiente n’a bénéficié que d’une

anticoagulation.

-Pour la sarcoidose systémique : une corticothérapie au long court a été
préconisée associée a un traitement symptomatique de la cholestase a base d’acide
ursodésoxycholique (AUDC).

-Pour le carcinome hépatocellulaire : le patient avait béneficié d’un traitement

palliatif seulement.

9-Evolution :

L’évolution de nos malades a été marquée par plusieurs évenements :
-Nous déplorons le décés de six de nos malades (24%) :
» Une patiente avait une maladie de Kahler sur un foie de cirrhose en 2001.

» Une patiente avait une thrombocytémie essentielle suivie pendant 8 ans

(2003-2009) et avait présenté une insuffisance hépatocellulaire terminale.
» Deux patients avaient un SBC sur maladie de Behget :
-Le premier était suivi pendant 6 ans (2003-2009).

-Le deuxieme eétait suivi pendant un an, et avait présenté une embolie pulmonaire

sous anticoagulants en 2008 (décedé en reanimation).

» Une patiente avait un SBC d’étiologie indéterminée décédée en 2005 par

hémorragie digestive sur varices gastriques non controlée.

» Un patient avait un SBC secondaire a un CHC, sur foie de cirrhose en 2018.
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-Malheureusement 28% nos malades (n=7), étaient perdus de vue :

» Un patient avait un SBC sur cause indeterminée, associé a une TVP et une

maladie vasculaire porto-sinusoidale.

» Un patient avait un SBC sur maladie de Behcet suivi pendant 4 ans (2002-
2006).

» Un patient avait un SBC d’étiologie indéterminée suivi pendant 5 ans (2007-
2012).

» Une patiente avait un SBC sur un deficit en protéine S et protéine C, suivie
pendant 2 ans (2009-2011).

» Une patiente avait un SBC sur maladie de Behget, suivi pendant 1 an (2012).

» Un patient avait un SBC d’etiologie indéterminée sur un foie de cirrhose

suivi pendant 1 an.
» Une patiente avait un SBC sur maladie cceliaque, suivie pendant 1 an (2016).
-Douze malades (48%), sont suivis réguliérement dans notre consultation
spécialisée :
» Un patient suivi maladie de Behget bien suivi depuis 2019 : son

hépathopathie est decompensée, sans repérméabilisation des veines

thrombosées .

» Un patient suivi pour une maladie de Biermer avec déficit en protéine C et
protéine S: son hépathopathie est compensée sans reperméabilisation des

veines thrombosées.

» Une patiente suivi pour une sarcoidose systémique : son hépathopathie est

compensée sans repérméabilisation des veines thrombosees.

47



» Une patiente avait un clone HPN nouvellement diagnostiquée en 2020, avec

une bonne évolution clinique actuellement.

» Une patiente suivie pour thrombocytémie essentielle suivi depuis le début de
2020 : son hépathopathie est décompensée sans repérméabilisation des

veines thrombosées .

» Qautres malades sont suivis pour une cause génetiques dont deux ont un
déficit en protéine S, et les deux autres ont un déficit en protéine C : leurs
hépathopathies sont compensées sans repérmeabilisation des veines

thrombosées.

» Trois patients sont suivis pour SBC d’étiologie indéterminée : leurs
hépathopathies sont décompensées sans repérméabilisation des veines

thrombosées.
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Discussion
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1-Introduction et historique [12] [13][14][15]

Le syndrome de Budd-Chiari est défini comme I’obstruction de I’écoulement
veineux hépatique qui peut étre localise a partir des petites veinules hépatiques jusqu’a

I’entrée de la veine inférieure cava (IVC) dans I’oreillette droite.

Cette maladie a été décrite pour la premiere fois en 1846 par le Dr George Budd
de I’Angleterre dans son article fondateur « Diseases of the Liver », dans lequel il
commente trois patients qui ont développe une obstruction des veines hépatiques. Dans
cette courte série il a inclus un cas précédent rapporté par Lambron 4 ans plus tot.
Deux patients avaient de multiples abceés intrahépatiques qui impliquaient une des
veines hépatiques, avec la thrombose qui en résulte. L’un d’entre eux a également
déeveloppé une péri hépatite et la péritonite. Le Dr Budd a attribué la thrombose a une
septicemie dans deux cas, tandis que dans le troisieme, avec une inflammation

« adhésive », a I’alcoolisme.

Cinquante-trois ans plus tard, une deuxieme série de cas a été rapportée par le Dr
Hans Chiari, alors gu’il travaillait comme pathologiste a Prague, il a décrit trois
patients atteints de thrombose des veines hepatiques, ainsi qu’une revue de la
littérature dont sept autres patients. Malgré la rareté de la maladie, il a attiré I’attention
sur « une condition qui pourrait rapidement conduire a la mort des patients », et il y a

fait référence comme « phlébites oblitérantes ».

Les foies semblaient congestionnés, atrophiés et necrosés de maniere diffuse,
avec une congestion de la circulation spléno-portuaire et une ascite de grand volume.
L’histologie du foie était caractérisée par une réaction adventitielle minimale sans
I’implication péri vasculaire. Chiari a spéculé que la thrombose était causée par une
endophlébite se manifestant comme une complication de la syphilis. Dans les cas
suivants , dans les années suivantes, cette théorie n’a pas été confirmée. Néanmoins, le

rapport fait par Chiari a représenté une étape importante dans la caractérisation de ce
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que nous définissons maintenant comme « Budd-Chiari syndrome » (BCS). En effet, il
s’agit de la premiére description du Dr. Budd enrichie de données cliniques et des
correlations pathologiques du Dr. Chiari.

A la suite des publications de Budd et avant la proposition de Chiari concernant
la physiopathologie de cette affection, en 1867, Rosenblatt a émis I’hypothese d’une
explication différente et a décrit la thrombose comme étant liée a des causes
congénitales et il a postulé que I’obstruction des veines hépatiques était le résultat final
d’une hépatite survenue au cours du développement prénatal, pendant la période

foetale.

Moore, en 1902, a émis I’hypothese que I’occlusion des veines hépatiques était le
résultat d’un processus oblitérant fibreux déclenché par un facteur de declenchement

local non identifié.

En 1902, Kretz a mis I’accent sur I’importance de I’anatomie vasculaire du foie.
Il a supposé que le stress mécanique des veines hepatiques qui soutiennent le foie

pourrait étre une explication possible, ainsi que des facteurs inconnus superposés.

1950 : Noriss a décrit
I’utilisation des
anticoagulants au
cours du SBC

1976 : utilisation de la

transplantation hépatique
pour la premiere fois au -
cours du SBC )

1846 : Dr. Budd a
décrit le SBC pour la
premiére fois

1899 : Dr. Chiari a

enrichi la premiére

description du Dr.
Budd

1970 : I'utilisation
pour la premiere fois
de la thrombolyse au

cours du SBC

1993 : utilisation du
TIPS pour la
premiére fois au
cours du SBC

Figure 4: Les grandes étapes dans la découverte du SBC et de ses prises en charge
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2-Epidémiologie

Le SBC est une maladie rare mais grave, dont I’épidémiologie n’est pas encore
completement définie, en raison de données variables provenant de différentes études.
En outre, les différences en termes de prévalence et de répartition par sexe ont éte
signalés entre les pays de I’Est de I’Europe et les pays de I’Europe centrale et
orientale. La prévalence et I"incidence varient dans le monde.

2-1-Lincidence du SBC[16][17] [18][19][201[21][22][23][24]

Les estimations de I’incidence ont été effectuees sur différentes périodes et se
sont basées sur un nombre de cas.

En France il y a deux cohortes dont I'étude d'Ollivier-Hourmand et al. dans
laquelle il a rapporté I’incidence du SBC en France qui est estimée a 0.68 par million
par année sur la base des résultats réalisee dans le réseau frangais pour les maladies
vasculaires du foie et validée par croisement avec un registre national des diagnostics
de sortie d’hopital .

L'étude d'Ageno et al. a recueilli des informations a partir des diagnostics de
sortie d'hopital dans le nord-ouest de I'ltalie entre 2002 et 2012. Dans une population
de 13 millions d'habitants, 287 patients ont été admis pour SBC, ce qui correspond a
une incidence annuelle de 2 par million d'habitants.

Les estimations au Danemark et en Suéede etaient fondées sur les registres
nationaux des diagnostics de sortie d’hdpital, ce qui a donné 13 cas respectivement
dans la période 1981-1985 et 12 cas dans la période 1990-2001 d’ou des incidences de
0.5 par million par année au Danemark et 0.8 en Suede.

Au Japon I’estimation de I’incidence est de 0,13 par million par an, et au Népal
était de 2.5 par million par année.

En Algérie, et sur une étude effectuée entre 2004 et 2010 sur un total de 115
malades avec un &ge supérieur a 17 ans, I’incidence a été estimée a 0.2 par millions par
annee.
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Japan Népal Danemark France Italie Suéde | Algérie
[20] [21] [18] [25] [23] [19] [24]
Nombre de cas 160 150 13 185 287 12 115
Incidence par
million /année 0.13 25 0.5 0.68 2 0.8 0.2
Période 1990- 2002- | 1990- | 2004-
1989 | ‘jggp | 1981-1985 | 2010 | n10 | 001 | 2010

Tableau 11: Estimation de I’incidence du SBC

2-2-La preévalence du SBC[19][21][26][25][26]

Le SBC a une faible prévalence dans la population genérale.

L épidémiologie du SBC dans les pays asiatiques a été spécifiquement évaluée
par une revue systématique de la littérature japonaise. Okuda et al, par le biais d’une
envoyée aux principaux hopitaux japonais en 1989, a estimé une prévalence du SBC

de 2,4 cas par million d’habitants

Ki et al. ont estimé la prévalence en Corée du Sud a 5,29 cas par million
d’habitants entre 2009 et 2013, apres ajustement en fonction de I’age et du sexe. Ils ont
également decrit des taux de prévalence légerement plus élevés chez les femmes (5,51
contre 5,07 par million chez les hommes) et des taux plus élevés avec I’age, allant de
0,49 par million pour les personnes agées de 10 a 19 ans jusqu’au 14 pour les

personnes agees de 60 a 69 ans.

Deux études ont évalué I’épidémiologie du SBC en Europe. Rajani et al, d’apres
une analyse des bases de données sur les diagnostics de sortie des hopitaux a révelé
une prévalence de 1,4 par million en Suéde entre 1990 et 2001.L’étude d’Ollivier-
Hourmand et al. a signalé des taux de prévalence beaucoup plus élevés en France ;

estimee a 4,04 par million d’habitants.

En Algérie, la prévalence du SBC est estimée a 2/100000 habitants.
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Dans notre série, la prévalence du SBC a pu étre des calculée sur le registre des

maladies vasculaires du foie. Elle était estimée a 6.8%

Corée du Notre
Japon[26] France[25] Suede [19] Algérie[24] | série(sur
Sud[26]
MVF)
Année
d’étude 1989 2009-2013 2010 1991-2001 2004-2010 | 1991-2020
Prévalence 5 29/
2.4/million 4.04/ million | 1.4/million 2/million 6.8%
million
Tableau 12: Estimation des prévalences du SBC
2-3-La distribution du sexe chez les patients ayant un

SBC[27][28][29][24]

La répartition par sexe des patients atteints de SBC montre quelques différences
entre les asiatiques et les pays européens. A I’Ouest de I’Europe, il y a une
prédominance du sexe féminin, tandis que le rapport hommes/femmes dans I’Est de

I’Europe est proche de un ou il y a une légere prédominance du sexe masculin.

Les caractéristiques des patients atteints du SBC (n =178) évaluées par Ollivier-
Hourmand et al. dans leur étude de 2010 sur les unités hépatiques spécialisées
francaises, ont montré que 69,4% étaient des femmes ce qui correspond a un ratio

femmes/hommes de 2,3.

Une étude menée en Turquie sur 75 patients atteints de SBC diagnostiqués entre
2002 et 2004 dans un centre de soins tertiaires a montré que 53.3% de ces patients

étaient des femmes avec un sexe ratio F/H de 1.14.

Une étude algeroise entre 2004 et 2010 sur un total de 115 malades avec un SBC,
le sexe ratio F/H était de 1.33.

Dans notre série, on avait une prédominance féminine avec un sexe ratio F/H de
2.57.
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2-4-La distribution de I’age chez les patients ayant un SBC[21]
[23][30][31]

Aucune différence significative n’est apparue entre les pays européens bien que

certains pays aient indiqué un age moyen plus bas que d’autres.

La tranche d’age était assez large, méme dans les études asiatiques. Les études
meneées au Pakistan et le Népal ont signalé I’age moyen le plus bas (26 ans et 29 ans,
respectivement), tandis que les études menées en Inde ont signalé une tranche d’age
entre 32 et 42 ans.

L’age moyen des patients atteints de SBC était de 36 et 41 ans en Chine et de 40
ans au Japon. L’age median était légerement plus élevé en Corée du Sud, ou il a été

signalé étre de 54 ans.

Dans I’etude épidémiologique italienne, les patients atteints de SBC étaient
significativement plus jeunes (50 ans) que ceux atteints de thrombose de la veine porte

(64 ans). En France I’age moyen des patients atteints de SBC était de 40 ans.

L’age moyen en Algérie était de 34 ans alors que I'un des ages les plus jeunes a

été signalé en Egypte, allant de 26,6 ans & 28,9 ans dans les différentes cohortes.

Dans notre série I’age moyen était de 27+£12.71 qui est proche de différentes

cohortes effectuées en Egypte.

Népal | Chine | Japon | Corée du | France | Algérie | Egypte | Notre
[21] [30] [20] Sud[26] [25] [24] [31] série

Age moyen 20 | 36-41 | 40 54 40 34 22%69 27471
Sexe
prédominant F M M M F F = F

Tableau 13: L’age moyen entre plusieurs pays et notre série
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3-Pathogenies et étiologies

3-1-Etiologies et pathogénies du SBC primaire: états pro-

thrombotiques

Plusieurs troubles peuvent provoquer un SBC: les plus pertinents sont les
syndromes myéloprolifératifs au chromosome Philadelphie négatif qui représentent la

principale cause acquise de la SBC primaire.

3-1-1-Les syndromes myeloprolifératifs (SMP) :[25][19][32][33] [34]
[35] [36][37]1[38][39]

IIs regroupent la polyglobulie de Vaquez(PV), la thormbocytémie essentielle(TE)
, la splénomégalie myeloide ou myélofibrose primitive (MFP) et la leucémie myeloide
chronique(LMC).lls sont les causes sous-jacentes les plus fréquentes de thrombose
veineuse splanchnique primaire. En particulier, ces troubles représentent jusqu'a 50 %
des SBC et environ un tiers des obstructions extrahépatiques non néoplasiques de la

veine porte en Europe.

Ce sont des proliférations clonales de cellules hématopoiétiques, aboutissant a
I’hyperplasie d’une ou plusieurs lignées myéloides. Il en résulte une augmentation
dans le sang des cellules matures (hématies et taux d’hémoglobine, plaquettes, et/ou
cellules granuleuses). Le principal risque a court terme des SMP est le risque

thrombotique artériel et/ou veineux, avec une incidence rapportee jusqu’a 40 %.

La pathogénie des thromboses est multifactorielle : I’hyperviscosité sanguine,
résistance acquise a la protéine C activée et augmentation de la génération de
thrombine, I’inflammation, I’activation des cellules endothéliales, I’hyperagrégation
plaquettaire suite a I’expression massive des protéines de surface comme la P-selectine

et le facteur tissulaire.
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Au niveau hépatique, il a méme été déecrit des cellules endothéliales porteuses de
la mutation JAK2.

Le SBC peut survenir chez des patients déja diagnostiqués comme atteints de
SMP.

Le diagnostic peut étre suspecté sur une NFS qui peut montrer :
-Une augmentation de I’héematocrite.
-Une augmentation des globules blancs ou des plaguettes.

Mais une NFS normale chez un patient présentant une splénomégalie est

anormalement normale et doit faire suspecter un SMP.

Chez les patients ayant un SBC, les modifications du sang périphérique peuvent
étre masquées en cas d’hémodilution (cirrhose hépatique, insuffisance cardiaque,

grossesse)

Le diagnostic est fait sur la biopsie ostéo-médullaire, par la mise en évidence
d’amas de mégacaryocytes dystrophiques, et des criteres d’augmentation de

I’hématocrite et des plaquettes sur sang péripherique.

Aujourdhui, la détection de la mutation de la tyrosine kinase JAK2 (JAK2
V617F) a grandement simplifié le diagnostic de SMP chez les patients atteints de
thrombose au niveau du réseau veineux splanchnique spécialement en cas de SBC.
Cette mutation somatique provoque une hypersensibilité a I'érythropoiétine ce qui
entraine une activité constitutive des kinases et une augmentation de I'nématopoiese ce
qui entraine une activation plaquettaire et leucocytaire accrue. En genéral, la mutation
JAK?2 est détecteée chez presque tous les patients atteints de polyglobulie vraie et chez
50 a 60% de ceux atteints d'une méylofibrose idiopathique ou thrombocytémie

essentielle.
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Etant donné la force de l'association entre SMP et la mutation JAK2 ,le dépistage
de cette mutation est une partie essentielle du diagnostic dans le SBC et doit toujours
étre effectuée, indépendamment des résultats biologiques. Il est intéressant de noter
que la recherche de la mutation JAK2 chez les patients atteints de thrombose de la
veine splanchnique primaire sans les caractéristiques hématologiques classiques du
SMP ont permis d'identifier le SMP dans 17,1 % des cas dépistés ayant un SBC.

D'autres mutations somatiques ont été identifiées dans les SMP. Il s'agit
notamment des mutations de I'exon 12 de JAK2 dans le géne du récepteur de la
thrombopoiétine et, enfin et surtout, dans le géne codant pour la calréticuline (CALR)
qui est une protéine du réticulum endoplasmique impliquee dans la régulation des
voies de signalisation. Ces mutations sont demandées quand la mutation JAK2 est

négative.

Rajani et al. dans une étude suedoise rétrospective entre 1986 et 2003 sur 43

patients atteints de SBC, a rapporté un SMP dans 38%.

Une étude francaise d’Ollivier Houmand rétrospective en 2010 sur 178 patients
atteints de SBC, a rapporté un SMP dans 47.7% des cas.

Dans notre série, deux patients avaient une SMP (thrombocystémie essentielle)

sur un SBC et le diagnostic a été posé par une BOM et recherche de mutation JAK2.
3-1-2-Le syndrome des anticorps antiphospholipides :[40] [41][42]

Le syndrome des anticorps antiphospholipides(SAA) thrombotique est défini par
la survenue d’un épisode thrombotique avec la présence d’anticorps anti
phospholipides persistants. Il est appelé primaire, en I'absence de troubles sous-jacents,
ou secondaire, s'il est associe a un lupus érythémateux systémique ou a d'autres

troubles auto-immuns.
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Les mécanismes pathogéniques par lesquels les anticorps antiphospholipides
(AAP) favorisent I’état prothrombotique ne sont pas complétement élucidés, mais
I’activation de cellules inflammatoires et I’augmentation de la libération des neutrophil
extracellular traps(NET) par les neutrophiles avec une diminution de I’activité
d’inhibiteur de la voie du facteur tissulaire et de la protéine C activée semblent jouer

un réle prédominant.

Le SAA est responsable des thromboses artérielles ou veineuses, due a la
présence d’anticorps antiphospholipides (AAP) tels que [l'anticardiolipine, et
l'antipf2glycoprotéine 1, détectables a titre moyen ou éleve. Ces AC caractérisent le

syndrome des antiphospholipides.

Les AAP sont des immunoglobulines (IgG et/ou IgM ou plus rarement, IgA).
Parmi les plus couramment étudiés sont les anticorps anticardiolipine, et la

B2glycoprotéinel

Sa prévalence dans le SBC a été estimée entre 5 et 15 %, mais son importance
en tant que facteur de risque peut étre difficile a évaluer car les anticorps
anticardiolipines sont aussi fréqguemment retrouvés chez les patients avec

hépathopathie chronique sans thrombose.

Le diagnostic est suspecté d’abord cliniquement devant les thromboses artérielles
et ou veineuses , ou chez une femme enceinte avec des fausses couches a répetitions
ou mort feetal in utéro, et la persistance pendant au moins 6 semaines d’anticorps anti-
phospholipides .La recherche d’anticorps « anti-cardiolipine » se fait en laboratoire par
méthode ELISA. La recherche du « lupus anticoagulant » se fait par un test
d’hémostase. Par ailleurs, les anticorps anti-béta2-glycoprotéine | peuvent également
étre recherchés, mais comme la technique est moins bien maitrisee, cette recherche

n’est pas systématique.
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3-1-3-L.’hémoglobinurie paroxystique nocturne (HPN) :[43][44] [45]
[46] [47] [48] [49]

L’HPN est un trouble clonal acquis rare de I'hématopoiése, caractérisé par une
hémolyse, les cytopénies du sang periphérique et la thrombose. Un clone de la HPN
apparait sur cellule souche hématopoiétique souffrant d'une mutation du gene codant
pour la sous unité A du N-acétylglucosaminyltransférase. Cette mutation est
responsable d’un déficit partiel ou complet de synthese de I’ancre
glycosylphosphatidylinositol (GPI) et donc d’expression d’un certain nombre de
protéines a la surface des cellules d’origine hématopoiétique. L expansion de ce clone
HPN se fait dans le contexte d’une pathologie hématologique (aplasie médullaire
idiopathique patente ou latente principalement, et plus rarement syndrome
myélodysplasique ou myéloprolifératif). Parmi ces protéines, figurent le CD59 et le
CD55 qui ont un role de régulation de la phase effectrice de la cascade du
complément. Le déficit de ces deux protéines a la surface des érythrocytes est

responsable d’une hémolyse intravasculaire avec hémoglobinurie.
La survenue de thrombose serait liée a 2 mécanismes :

- Un déficit en oxyde nitrique plasmatique (se lie a I’Hb libre lors de
I’lhémolyse) provoquant I’activation de I’endothélium et des plaquettes, la

géneration de thrombine et la vasoconstriction

- La formation de microparticules riches en phospholipides au niveau de

I’endothélium vasculaire, qui sont thrombogénes.

Le diagnostic peu se faire par plusieurs méthodes : tests de Ham ou de
saccharose, cytométrie de flux avec les anticorps monoclonaux ciblant CD55 et CD59
et enfin les récentes méthodes ont utilisé des réactifs plus sensibles pour détecter un

plus grand nombre de cas et quantifier avec une plus grande précision la taille clonale.
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Hoekstra et al. dans une étude multicentrique europénne en 2009 sur 163 patients
atteints de SBC, la prévalence du clone HPN était 19.5%.

Qi et al. dans une cohorte monocentrique entre septembre 2009 et decembre 2011

sur 89 patients atteints de SBC, la prévalence du clone HPN était 0.8%.

Dans notre série, un clone HPN a été objectivé dans 4% des cas (n=1), associee a

une prise de contraception prolongée pendant 13 ans.

Série France :Hoekstra et al[48] | Chine : Qi et al[49] | Notre série

Prévalence du Clone

HPN % 19.5% 0.8% 4%

Tableau 14: Les différentes prévalences du clone HPN au cours de SBC en France, I’Asie et

notre série
3-1-4-La thrombophilie :[19][ [34][52] [51][53][54][55][25]

Le terme de thrombophilie est définit par un état d’hypercoagulabilité avec une

tendance a la thrombose, qui peut étre héréditaire ou acquis.

Les anomalies biologiques predisposant a un risque thrombotique sont multiples,

les plus couramment explorées sont :

- Les deficits constitutionnels en inhibiteurs de la coagulation : antithrombine
11 (AT), protéine C (PC), protéine S (PS), la mutation du facteur V (FV)
Leiden qui induit une resistance a la protéine C activee, et la mutation
G20210A de la prothrombine,

- Les déficits acquis : en protéines S, C et des anticorps antiphospholipides.

L’antithrombine (AT) est une protéine plasmatique qui inhibe la thrombine et les
facteurs Xa, Ixa et Xia inhibant ainsi la thrombose ce qui explique le risque de

thrombose lors d’un déficit en AT.
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La protéine S liant et assistant la protéine C activée dans la dégradation des
facteurs de coagulation Va et Vllla, un déficit en protéine S prédispose au risque de
thrombose

Au niveau de la surface endotheliale, la thrombine, en présence de
thrombomoduline, active la protéine C en proteine C activée (Pca). La Pca inactive les
facteurs Va et Vllla, ainsi une résistance de la Pca suite a une mutation du facteur V de
Leiden préedispose a un risque acru de thrombose

Les déficit en AT, PC, PS et la mutation du facteur V sont reconnus comme
facteur étiologiques du SBC et sont a rechercher lors du diagnostic.

La déficience héréditaire des anticoagulants naturels AT, PC et PS est la cause du
SBC généralement a un jeune age, récurrente et avec une prédisposition familiale.

Dans le SBC, la prévalence rapportée de la déficience en AT se situe entre O et
5%, la prévalence de déficience en PC varie de 13 % a 20 % et celle en PS varie entre
0a7%.

La mutation du facteur V de Leiden (FVL) est la cause la plus fréquente de
thrombophilie héréditaire dans les pays occidentaux, se produisant chez 3 a 5 % des
personnes en bonne santé et chez 10 a 20 % des patients ayant eu un premier épisode
de thrombose veineuse profonde.

Les porteurs d’une mutation du FVL ont un risque de développer un SBC estimeé
entre 4 et 11 fois plus élevé. Par conséquent, cette mutation semble étre le facteur de
risque heréditaire le plus courant pour le SBC.

Chez les personnes d'origine asiatigue ou africaine, cette mutation est
extrémement rare, exceptionnellement signalée comme une cause du SBC.

Rajani el al. dans une étude suedoise rétrospective entre 1986 et 2003 sur 43
patients atteints de SBC, le bilan étiologique a conclu a un déficit héréditaire en
protéine C dans 2.5%, en antithrombine 11l dans 5%, et en facteur V dans 7.5% des
cas.
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Dans une étude algérienne étalée sur une peériode de 10 ans (2000-2018)
colligeant une serie de 10 cas de SBC, une mutation du facteur V était retrouvé chez
un seul malade (10%) , et un déficit en protéine S était retrouve chez un autre malade
(10%).

Ollivier Houmand et al. dans une étude rétrospective en 2010 sur 178 patients

atteints de SBC, une mutation du facteur V était présente dans 15.8% des cas.

Dans notre série, quatre malades avaient un déficit en protéine S, quatre autres

avaient un deficit en protéine C, et un seul malade avait un déficit en antithrombine I11.

Suede[19] Algérie[51] Notre série
Déficit en PS 0 10% 16%
Déficiten PC 2.5% 0 16%
Déficit en AT 111 5% 0 4%
Mutation du 7.5% 10% Non fait
facteur V

Tableau 15: Les anomalies thrombophiliques dans différents pays

3-1-5-La maladie de Behcet (MB) :[51][56] [57][58]][56][59]

La maladie de Behget est une maladie inflammatoire systémique chronique, qui
peut toucher les veines, les capillaires et les arteres de tous les organes. Ces

manifestations thrombotiques expliquent la plupart des déces et son pronostic sombre.

C’est une vascularite récurrente avec un taux augmenté dans les pays situes le
long de la route de la soie (un domaine territorial qui s'étend de la Chine a la mer
Méditerranée). Sa prévalence est de 80 a 300/100 000 en Turquie et d'environ 10/100

000 au Japon avec une préedominance masculine .

La maladie de Behcet représente la principale cause du SBC dans les régions ou
la maladie est tres répandue. Lorsqu’elle provoque un SBC, elle affecte le plus souvent

la veine cave inférieure.
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Le syndrome de Budd-Chiari est associe a 2,4 % des maladies de Behget.

Pour expliquer les thromboses veineuses au cours de cette maladie, 2
mécanismes sont proposes :

- la vascularite peut toucher les gros troncs veineux y compris les veines
hépatiques, avec altération de I’endothélium vasculaire par un infiltrat
lymphocytaire qui I’envahit.

- I’hypercoagulabilité sanguine avec une augmentation de I’agrégation
plaquettaire secondaire a une inhibition de pouvoir fibrinolytique du serum.

A la différence des autres facteurs prothrombotiques, I’atteinte veineuse au cours
de la maladie de Behget se fait en plusieurs temps avec une association d’autres
atteintes veineuses. L’atteinte isolée des veines hépatiques a été observée dans quelque
cas, mais entraine souvent une insuffisance hépatique mortelle.

Le diagnostic de la maladie de Behcet est purement clinique, et repose sur la
présence de 3 critéres sur 5 réesumés dans le tableau si dessous :

Aphtose buccale 1 point (critere majeure)
Aphtose génitale 2 points

Lésions cutanées 1 point

Atteinte oculaire 2 points

Test pathérgique positif 1 point

Diagnostic établi si >3 critéres positifs

Tableau 16: Critéres de diagnostic de la maladie de Behget

Dans notre série, la maladie de Behcet était I’étiologie la plus fréquente retrouvee
chez cing malades (20%).

3-1-6- La maladie ceeliagque :[60][61] [62][63][64][65][65][22]

C’est une maladie inflammatoire de I’intestin gréle avec toutes les conséquences
de I’inflammation chronique. C’est une maladie auto immune. Ce n’est pas une
allergie, mais plut6t une intolérance permanente au gluten et ce caractére permanant
fait inciter un traitement a vie qui n’est jusqu’a nos jours que le régime sans gluten.

64




Sa prévalence varie entre 1/100 et 1/150 en Europe et en Amérique du Nord ou le
syndrome de Budd-Chiari complique exceptionnellement une maladie cceliaque.

En Afrique du Nord, la maladie ceeliaque était révelée chez 11 % des patients
ayant un SBC.

Plusieurs mécanismes interviennent dans la survenue de thrombose au cours de la
maladie cceliaque:

-Par le syndrome de malabsorption et donc un déficit en nutriments :

+La malabsorption de la vitamine B12, et /ou de la vitamine B9, et /ou de la
vitamine B6, pouvant entrainer une hyperhomocysteinémie.

L’homocystéine est un acide aminé qui rentre dans le cycle de la synthese
protéique grace a des enzymes et au complexe vitaminique B, donc une carence en
vitamine B peut aboutir & une hyperhomocystéinémie qui avec son role athérogéne
favorise la dysfonction endothéliale, le stress oxydatif et I’inflammation qui peut

aboutir a une thrombose.

+La malabsorption de la vitamine K peut entrainer un deficit acquis en protéines
S et C qui sont vitamino-K-dépendants, causant un état d’hypercoagulabilité et donc
un risque accru de thrombose.

+ La malabsorption de fer qui favorisera peut étre une thrombocytose
responsable de thrombose.

-Par I’apparition des auto anticorps thrombophiles : réecemment décrits dans la
maladie cceliaque , ces AC augmentent I’état d’hypercoagulabilité et donc le risque
accru de thrombose. On peut avoir des AAP, des antithrombines sans qu’il y ait un
SAA ou un lupus.

-Par le caractére auto-immun de la MC : qui fait que cette maladie peut s’associer
a d’autres maladies auto-immunes dont beaucoup sont associées a une

hypercoagulabilité et donc I’incidence des phénomeénes thrombotiques devient accrue.
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-Par le caractére inflammatoire : récemment, il a été décrit une relation croisée

entre I’inflammation et la coagulation au cours de la maladie ceeliaque.

Le SBC en association avec la MC a été décrit pour la premiére fois en 1990
.Depuis lors, des rapports de cas de SBC associes au MC sont apparus dans la
littérature.

Dans une étude prospective en Algérie, les auteurs ont évalué I'étiologie du SBC
chez 116 patients consécutifs .Dans cette étude, la maladie cceliaque a été détectée
chez 10 malades (11,4 %) des 88 patients testés, et seulement 40% de ces patients
avaient une thrombophilie sous-jacente associé a la MC. Sur la base de leurs résultats,
les auteurs ont proposé une recherche systématique de la MC dans le bilan étiologique
du SBC.

En plus de I'atteinte des veines hépatiques et la veine cave inférieure, autres
territoires thrombosés ont été rapportés au cours de la maladie ceeliaque, notamment la

veine splénique, le tronc porte, voire méme des territoires artériels.

Le diagnostic de la MC est actuellement bien codifié et est porté sur les biopsies
duodénales avec une LIE>30% zatrophie villositaires.

Dans notre série de 25 cas de SBC, un malade avait une MC (4%), et dans notre
série de 304 cas de MC, un SBC a compliqué la MC dans seulement un cas (0.3%)

3-1-7- L’hyperhomocystéinémie (HH) : [66][67][68][69]

Des taux plasmatiques élevés d'homocysteine sont un facteur de risque connu de
maladie cardiovasculaire ainsi que d’autres thromboses artérielles et veineuses .Les
causes de I'HH peuvent étre des mutations dans les genes de la meéthylene
tétrahydrofolate réductase (MTHFR) et la cystathionine-p-synthase , mais aussi, et
plus freqguemment, de faibles taux d'acide folique, de vitamine B6 et de vitamine B12,
qui dépendent du régime alimentaire et de I’absorption donc une carence en vitamine
B ou un déficit en enzyme MTHFR donne un HH qui a un réle athérogeéne et qui peut
aboutir a la thrombose .
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En outre, plusieurs maladies chroniques (maladies chroniques du foie, maladie

rénale chronique et hypothyroidie) peuvent provoquer un taux eélevé d'homocystéine.

L'HH était plus répandue chez les patients atteints de SBC que chez les témoins
(37% contre 18 %), ainsi que chez les patients présentant une obstruction de la veine
porte extra hépatique (12 % contre 7 %).La mutation MTHFR C677T, sous sa forme

homozygote, semble &tre aussi un facteur de risque pour le SBC.
Le diagnostic se fait par dosage plasmatique de I’homocystéine.
3-1-8-Le syndrome d’hyper eosinophilie (SHE) :[70][71]

La SHE est définie comme une augmentation du nombre d'éosinophiles dans le
sang périphérique (>1500/ml) avec le dysfonctionnement de divers organes
(cardiaque, respiratoire, cutané et gastro-intestinal, neurologique) et le développement

de thrombose veineuse profonde.

Cependant, I'nyper éosinophilie est une maladie trés rare ; le taux d'incidence

ajusteé en fonction de I'age se situerait entre 0,036 a 6,3 pour 100 000 habitants.

Peu de rapports ont décrit le syndrome de Budd-Chiari associé au SHE. Des
études antérieures ont montré que les complications thrombotiques profondes des
SHE, y compris la thrombose de la veine porte ou I'obstruction de la veine hépatique,

se produisent chez environ 10 a 25 % des patients.

Le mécanisme des lésions organiques ou vasculaires est associé avec des
protéines cationiques, de la peroxydase et des derives d'éosinophiles neurotoxine
libérée par les éosinophiles .Cette pathogenése induit une lésion endothéliale
vasculaire, qui, de maniére séquentielle, conduit a un état hypercoagulabilité et

systémique de thrombose.
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3-1-9-Autres facteurs pro-thrombotiques
3-1-9-1- Les médicaments [72]

Certains médicaments peuvent induire une thrombose des veines hépatique
surtout : la contraception orale au long cours et plus particulierement la prise
d’cestrogeéne, la dacarbazine qui peut induire une forme fulminante du SBC.

3-1-9-2- Les maladies inflammatoires chroniques de I’intestin : MICI
[73]

Le syndrome inflammatoire provoque un état d’hypercoagulabilité et une
diminution I’antithrombine 11l et de I"augmentation du facteur VIII en résulte une
thrombose des veines hépatiques.

L association du SBC et MICI est tres rare estimé a 2%.

Le diagnostic est fait sur un faisceau d’arguments cliniques, biologiques
endoscopiques, histologiques et évolutifs

3-1-9-3- La sarcoidose hépatique [74][75]

La sarcoidose ou maladie de Besnier-Boeck-Schumann, est une granulomatose,
de cause indéterminée de localisation souvent cutanée et médiatisnale. Le foie est
rarement atteint, et souvent son atteinte est asymptomatique.

Le syndrome de Budd-Chiari compliquant une sarcoidose hépatique est rare. A
ce jour, tres peu de cas ont été publié.

Le mécanisme exact du syndrome de Budd-Chiari associé a la sarcoidose reste
mal connu. Une des hypothéses est que des facteurs extrinseques comme les
granulomes reduisent le flux veineux et engendrent ainsi le SBC.

Il a été rapporté aussi un cas de syndrome de Budd-Chiari en rapport avec une
atteinte sarcoidosique vasculaire transmurale en continuité avec des granulomes péri
vasculaires. Cette infiltration avait partiellement occlus les grandes veines hépatiques
et aucun thrombus intravasculaire n’avait eté identifié, dans ce cas, on était devant un
cas de syndrome de Budd-Chiari primaire
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Le diagnostic de sarcoidose hépatique est suspecté devant I’association de signes
cliniques, biologiques, radiologiques évocateurs, confirmé par I’histologie montrant

une infiltration tuberculoide sans nécrose caséeuse dans au moins deux sites.

Dans une étude tunisienne rétrospective sur une période de 13 ans (1996-2010),
colligeant une série de 12 cas de SBC, une sarcoidose hépatique associée a une

maladie cceliaque (8%)

Dans notre série, une sarcoidose systémique, hépatique et ganglionnaire était

retrouvée dans 4 % des cas.
3-1-9-4- La maladie de Buerger :[76]

La thromboangéite oblitérante est une artériopathie distale accompagnée de
phlebite superficielle récidivante, caractérisée sur le plan anatomique par une
vascularite des artéres de petit et moyen calibre et les veines superficielles
.Exceptionnellement I’atteinte peut toucher les veines hépatiques. Elle touche les

adultes jeunes fumeurs, plutot de sexe masculin.

Devant I’absence d’étiologie, le syndrome de Budd-Chiari pourrait constituer une
manifestation digestive associée a la maladie de Buerger. L atteinte digestive est une
localisation rare de la maladie de Buerger, elle pourrait survenir a n’importe quel

moment de I’évolution de la maladie.
3-1-9-5-La grossesse [4][12][77]

Plusieurs cas d’occlusion des veines hépatiques survenant pendant la grossesse
ou les suites de couche, ont été rapportés .La prévalence de la grossesse ou du post-

partum au moment du diagnostic de SBC est de 16 %.

Des cas d’obstructions des veines hépatiques ont été rapporté pendant ou dans
post-partum (les suites de couches), mais souvent une affection thrombogene est

associee comme I’HPN ou un syndrome myeloprolifératifs ou un facteur V de Leiden.
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3-1-9-6-Le myélome multiple (MM) ou maladie de Kahler[78]

C’est un cancer de la moelle osseuse, caractérisé par une prolifération anormale

des plasmocytes, les cellules qui produisent des anticorps.

Jusqu’a nos jours, le myelome multiple n'a jamais été reconnu comme eétant

associe au syndrome de Budd-Chiari.
Nous rapportons un cas de SBC associé a un MM dans notre série.
3-1-9-7-Le SBC de cause inconnue[4] [19][25] [79]

Lorsque tous les tests sont mis en ceuvre, la proportion des cas idiopathiques
descend a moins de 10 % dans certaines seéries.

Rajani et al. dans une étude suedoise rétrospective entre 1986-2003, portant sur
un nombre totale de 43 malades ayant un SBC, I’étiologie était indéterminée dans 77%
des cas.

Une étude francaise d’Ollivier Houmand rétrospéctive en 2010 portant sur un
nombre total de 178 patients ayant un SBC, I’étiologie était indéterminée dans 42.5%
des cas.

En Tunisie, dans une étude rétrospective sur 12 patients atteints de SBC entre
1996 et 2010, I’¢étiologie était indéterminée dans 20% des cas.

Série France [25] Suede [19] Tunisie[79] | Notre série

Prévalence % 42.5 77 20 20

Tableau 17: La prévalence du SBC en France, Suéde et notre série
3-1-10-Association de facteurs pro-thrombotiques [4][79]
La présence d’une association de facteurs pro thrombotiques est fréquente.

Plessier et al. dans une étude Européenne rétrospective en 2009 colligeant 163
cas de patients atteints de SBC, I’association de plusieurs facteurs prothrombotiques
était présente dans 46% des cas.
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Série France[80] Notre série
Prévalence % 46 16

Tableau 18: La prévalence des associations des facteurs prothrombotiques

3-2-Les étiologies du SBC secondaire

Elle fait appel a des facteurs locaux rarement identifié lors de la thrombose des
veines hépatiques, soit par une compression par une lésion expansive ou une invasion

endoluminale par une tumeur :
3-2-1- Compression par une lésion expansive :[81][82][83]

-Les abces amibiens et a pyogene peuvent causer une thrombose des veines

hépatiques par les processus inflammatoire et locaux qui I’accompagnent

- L'échinococcose alvéolaire hépatique (EAH) ou kyste hydatique(KH) est une
maladie parasitaire causée par la larve Echinococcose multilocularis. Elle demeure
fréquente et constitue un probleme de santé publique dans les pays de forte endemie

comme: le pourtour du bassin méditerranéen.

Elle se comporte comme une tumeur maligne et entraine souvent l'invasion
compléte de multiples structures intra hépatiques .L'infiltration de veines hépatiques
dans I'EAH peut entrainer le développement du syndrome de Budd-Chiari.

L'hypertension portale avec ascite est une présentation courante.

-Au cours de la polykystose rénale, un SBC peut se voir par une compression des
veines heépatique par des Kkystes rénaux énormes ou infectés donnant ainsi

I’hypertension portale rencontrée dans cette maladie
3-2-2- Invasion endoluminale par une tumeur [84][85][4]

Cette complication est spécifique aux tumeurs malignes. Elle est caractérisée par

I’invasion de leur voie de drainage veineux jusqu’a atteindre la veine cave inferieure.
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Lorsque la croissance du bourgeon tumoral a atteint I’ostium des veines

hépatiques, il se produit une forme aigue ou fulminante du SBC.

Ces tumeurs malignes incluent le nephroblastome, I’adénocarcinome réenal, le
carcinome hépatocellulaire, le corticosurrenalome malin, et le leiomyosarcome de la

veine cave inferieure.

Dans une série tunisienne en 2010, M.Medhioub al. sur un nombre total de 15
malades atteints de SBC, ont rapporté le SBC secondaire chez 5 malades (33%) par

une compression extrinseque par un KH du foie.

Dans une série indienne en 2000, Shukla et al. sur un nombre de 30 malades
atteints de SBC, ont rapporté un SBC secondaire chez 8 malades (26%), avec un CHC
chez 5 malades (16%), un cholangiocarcinome dans un seul cas (3%), un KH du foie

dans un seul cas (3%), et un carcinome rénale dans un seul cas (3%).

Dans notre série, le SBC était secondaire a un CHC chez un seul malade

Série Tunisie[79] Inde[86] Maroc (notre
série)
Nombre de cas
de SBC 5 8 1
Prévalence %
33% 26 4

Tableau 19: Nombre de SBC secondaire et les prévalences dans différentes pays
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4-Physiopathologie de I’hypertension portale sur le syndrome de
Budd Chiari[16][87][88] [89]

L’obstruction du retour veineux hepatique a trois conséquences expliquant les

manifestations cliniques :

— Un syndrome « phlébitique » qui associe syndrome inflammatoire, douleur et
fievre
—Une augmentation de la pression sinusoidale

—Une diminution de la perfusion hépatique

L’augmentation de la pression sinusoidale peut aboutir a plusieurs

conséquences :

-L’augmentation de la filtration de liquide interstitiel, I’augmentation de volume
du foie avec une production massive et rapide de liquide d’ascite, qui peut causer un

état d’hypovolémie et une insuffisance rénale fonctionnelle

-Le developpement d’une circulation veineuse collatérale macroscopique et
microscopique entre les zones obstruées et les zones contigués bien drainées ou les
territoires hépatiques, secondaire a une augmentation de la pression sinusoidale dans
les zones obstruées du foie. Ces veines collatérales peuvent finalement faire diminuer

la pression sinusoidale et ainsi prévenir le développement des manifestations cliniques

La diminution de la perfusion sinusoidale cause une ischémie qui est inconstance
et souvent transitoire. La disparition des hépatocytes centrolobulaires et le premier
signe de la nécrose ischémique. L’insuffisance hépatique résultant de la nécrose
ischémique est rarement fulminante. La reversibilité peut s’expliquer par différentes

mécanismes :

- Le developpement de la circulation collatérale entre les zones mal drainées et

les zones voisines perméables. C’est un déterminant majeur du pronostic.
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— L’hypertrophie compensatrice des territoires bien drainés : surtout du lobe
caude (segment I) qui dans environ 50% des cas d’obstruction des trois veines
hépatiques s’hypertrophie .Cette hypertrophie s’explique principalement par ses voies
de drainages veineux su segment | qui se jettent directement dans la VCI retro

hépatique. Un remaniement majeur de la forme du foie en résulte souvent

Dans les semaines qui suivent I’obstruction des veines hépatiques, une fibrose
centrolobulaire se développe. Dans les mois qui suivent I’obstruction, une regénération
nodulaire peut prendre place, principalement dans la région périportale. Il y a donc
plusieurs lésions architecturales possibles : fibrose, cirrhose, ou hyperplasie nodulaire
régénerative qui est une conséquence de I’hyper artérialisation dans les zones
déportalisées. L’aspect microscopique est celui d’hyperplasies nodulaires focales,
appelé « nodules HNF-like ».

5-Manifestations cliniques

5-1-Les circonstances de découvertes[90]

Le diagnostic de SBC doit étre suspecté dans les circonstances suivantes :

- Devant une ascite grade Il ou Ill, une hepatomégalie et des douleurs

abdominales type colique hépatique ou atypiques.

- Chez un patient atteint d’une affection thrombogéne et qui a développé une

hépatopathie aigue.

- Devant une insuffisance hépatique qui s’accompagne d’une hépatomégalie ou
ascite.

- Devant une hépathopathie chronique inexpliquée aprés que les causes

classiques soient exclues.

- Devant un trouble de conscience en rapport avec une encéphalopathie

hépatique.
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5-2-Les signes fonctionnels : [91]-[93][94]

Elles sont trés différentes et polymorphes d’un patient a un autre et peuvent étre :
- Des Coliques hepatiques.
- Une hémorragie digestive haute : hématémése, méléna ou les deux

- Une augmentation du volume abdominal : peut-étre en rapport avec une

hépatomeégalie, splénomégalie ou une ascite grade Il ou I11.
- Un ictere cutanéo-muqueux.
- Des cedemes des membres inférieurs.
- Une encéphalopathie hépatique.

- Une circulation veineuse collatérale thoracique sous-cutanée : constitue un

symptdme spécifique mais peu sensible de SBC par thrombose de la VVCI.

- Signes généraux : une asthénie physique et psychique, une fievre avec

altération de I’état genéral.

- Signes en rapport avec I’étiologie.

5-3-Les signes physiques
Un examen clinique complet doit étre effectué a la recherche :
-Des signes d’hypertension portale : CVC et splénomegalie.
-D’une hépatomegalie ou foie dysmorphique.

-Des Signes d’insuffisance hépatocellulaire : angiomes stellaires, télangiectasies

faciale, érythrose palmaire, ongles blancs, hippocratisme digital.

-Des circulations veineuses collatérales.
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Série France[25] | Suede[19] | Japon[20] | Egypte[31] | Algérie[22] | Maroc
Ascite % 74.4 88 31.2 85 80 80
Douleurs %zdomlnales 724 81 25 83 29 56
HPM 70.1 72 54.7 83 56
0
CvC
% 27.3 76
Icg}are 203 29 57 38.3 16
(o]
HDH
% 8.3 36
SPM 16 56

Tableau 20: Les différentes présentations cliniques du SBC

6- Les examens paracliniques
6-1-L’imagerie

L’imagerie a de la plus haute importance chez les patients atteints de SBC car
elle permet d’établir le diagnostic, aide a prévoir des traitements complémentaires,
notamment en cas de traitement endovasculaire (nombre de vaisseaux anormaux,
I’aspect et la longueur des sténoses veineuses), et elle est tres utile pour la
caractérisation des lésions hépatiques focales qui surviennent chez les patients atteints
de formes chroniques de la maladie. Le principal défi est de différencier entre le
carcinome hépatocellulaire (CHC) rare et les lésions hépatocellulaires régénératives

bénignes fréquentes.
Classiquement, les caractéristiques d’imagerie sont divisées en deux groupes :

o Les signes «directs », correspondant a la représentation d’anomalies
vasculaires, notamment occlusion ou compression des veines hepatiques
et/ou de la veine cave inférieure (VCI), et diverses formes de collatérales

veineuses.
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o Les signes «indirects» qui correspondent a diverses modifications
morphologiques du foie, principalement une hypertrophie du lobe caudé et le

développement des nodules HNF like.

Toutes les techniques d’imagerie peuvent étre utilisées, en passant par
I’échographie couplée au doppler, I’angio-IRM et I’IRM. Grace au développement de

I’imagerie, I’artériographie ; examen invasif, n’a plus d’intérét diagnostique.
6-1-1-L’échographie abdomino pelvienne couplée au doppler [95],
[96][97][98][80]

L’examen échographique est freqguemment pratiqué en premiére ligne chez les
patients avec suspicion de SBC. L’obstruction veineuse hépatique est la principale
caractéristique vasculaire directe et est représentée par I’échographie chez environ

80% des patients.
Les anomalies veineuses peuvent se présenter sous différentes formes :
« Matériel hypoéchogene remplissant une veine dilatée.
« Veine focale sténosée avec dilatation possible en amont.

« Cordon hyperechogéne remplacant la veine et correspondant au tissu fibreux.

Un thrombus intra-luminal est rarement observé.

La présence d’au moins une de ces caracteristiques d’imagerie est considérée

comme suffisante pour atteindre le diagnostic.
Des signes indirects peuvent se voir a I’echographie :

-La dysmorphie hépatique : 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. On a donc tous les cas de figure
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d’association atrophie et hypertrophie en fonction des atteintes veineuses. Cette
morphologie particuliere du parenchyme hepatique doit étre différenciée de I’atrophie
des hépatopathies chroniques et de la cirrhose ou le segment IV est atteint
préferentiellement ainsi que le foie droit. L’echostructure du foie est en général
hétérogene, avec parfois des zones hyperéchogenes autour des veines hépatiques,

suivant leur trajet.

- L ascite : c’est un signe indirect fréquent. Elle peut étre de grande, de moyenne
ou de faible abondance recherchée a I’échographie sous forme de petit épanchement au
niveau de I’espace hépatorénale (Espace de Morisson) ou au niveau du cul de sac de

Douglas le plus souvent

-La splénomégalie : c’est un signe de I’hypertension portale important a

caractériser a I’échographie, souvent associée a une ascite.

Normalement, I’imagerie Doppler montre un spectre triphasique dans les veines
hépatiques. La demodulation de ce spectre n’a de valeur diagnostique que si les
collatérales veineuses hépatiques sont représentées. En effet, de nombreuses autres
maladies telles que la cirrhose, les maladies chroniques actives, ou méme la stéatose,

peuvent entrainer des altérations spectrales similaires.

Néanmoins, I’imagerie Doppler est importante et les veines hépatiques doivent
étre traitées et analysees avec prudence car toute accelération focale de la vitesse du

sang confirme la présence de sténoses focales, et donc d’obstruction veineuse.

Une thrombose de la veine porte a été signalée chez jusqu’a 15% des patients aux
Etats-Unis. Elle est soit causee par des conditions prothrombotiques sous-jacentes, soit
est une consequence de I’hypertension portale. Elle est de la plus haute importance de
détecter ces thromboses car toute extension de la confluence spléno mesentérique

supérieure peut contre-indiquer la transplantation de foie.
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Il est possible de représenter les réseaux collatéraux veineux intra et extra-
hépatiques. Cette caractéristique est aussi importante que la visualisation des veines

hépatiques occluses.

Figure 5: Aspect d’une obstruction de la veine hépatique droite

Figure 6:Aspect échographique montrant un thrombus hyperéchogene de la veine hépatique
droite (fleche).La coloration doppler indique I’absence de visualisation des veines sur un

parenchyme hépatique hétérogene
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Figure 9: Cordon fibreux remplacgant la veine hépatique droite
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6-1-2- L’imagerie par réesonance magnetique (IRM) [99][100][101]

Dans les formes chroniques, les veines anormales présentent une hypo densité de
signal sur toutes les séquences. La veine hépatique droite est la plus longue et est bien
représentée sur tous les séquences, tandis que les sections sagittales aident a identifier

la veine hépatique moyenne et a analyser la VVCI

L’IRM est tres sensible aux changements parenchymateux et aux anomalies de
perfusion. En pré-contraste I’intensité du signal dans le parenchyme hépatique est
souvent anormale, surtout sur les images ponderées T2 ou il est élevé et hétérogene.
Cela correspond soit a la congestion sinusoidale dans les cas de SBC aigu, soit a la
fibrose et a I’atrophie dans les cas de formes chroniques. Les modéles de renforcement
du contraste des vaisseaux et le parenchyme hepatique est quelque peu similaire a ce
que I’on observe avec la tomodensitometrie. Il s’agit du « motif de renforcement de la

mosaique » ou la perfusion zonale.

Enfin, I’'IRM est la meilleure technique d’imagerie pour la caractérisation et le

suivi des lésions hépatiques focales.
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Figure 10: IRM montre un foie dysmorphique avec atrophie hépatique périphérique et

hypertrophie centrale du lobe IV avec des contours irréguliers. Apres injection du PDC, le foie
présente une amélioration de I’hétérogénéité a la phase artérielle (a) et a la phase veineuse
portale (b). Des circulations veineuses collatérales intrahépatiques (fleches) montrent une
intensité de signal élevée sur les images pondérées T2 (c), signal en hyperintensité sur les images
saturées en graisse et pré-contrastées en T1 (d-e). Aprés injection de contraste, les veines
thrombosées présentent un défaut de remplissage
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6-1-3- L’angioscanner abdominal [102][103][104][105]

Les occlusions veineuses chroniques apparaissent comme de minces vaisseaux
étroits hypodenses. Le scanner est plus précis que I’échographie pour la représentation

des anomalies veineuses.

Le fait de ne pas visualiser les veines hépatiques ne signifie pas nécessairement
un SBC. De nombreuses autres conditions, et notamment les cirrhoses avancées sont

associées a des veines mal définies et difficiles a identifier.

A I’inverse, la tomodensitométrie est plus performante que les ultrasons pour la
représentation des veines collatérales (intra ou extra-hépatiques).

Figure 11: Coupe coronal d’un Angio TDM renforcé sur la phase veineuse porte montre de
grandes collatérales veineuses extra hépatiques sous-cutanées (fleches) en (a).L’hétérogénéité du
parenchyme hépatique et la dysmorphie du foie sont également bien représentés. Les grandes

collatérales sous-cutanées suggérent une obstruction chronique de la veine cave inférieure
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Figure 12: TDM coupes axiales aprés injection de produit de contraste

Rehaussement hétérogéne du parenchyme hépatique avec hypertrophie du segment |

6-1-4- L’angiographie[94]

L’angiographie reste la référence pour le diagnostic du SBC. Comme il s’agit
d’un examen angiographique invasif, il n’est plus recommandé comme simple

méthode de diagnostic mais plutét comme base de la thérapie interventionnelle

Dans ce cadre, le diagnostic de SBC est confirmé par un manque de visualisation
des veines hépatiques ou par la représentation d’une ou plusieurs sténoses veineuses.
L’image la plus spécifique est celle du réseau collatéral aberrant sous la forme d’une

« toile veineuse ».

La perméabilité de la veine cave inférieure est un déterminant important du
traitement. Une cavographie inférieure doit étre effectuée lorsque la perméabilité ne
peut pas étre clairement démontrée par les procédés non invasifs. L opacification doit
étre couplée a une mesure de la pression sanguine dans la veine cave inférieure, afin de
préciser les conséquences hémodynamiques de la compression par le segment |

hypertrophié.
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Figure 13: Obstruction de la veine cave inferieure au cours du SBC

6-1-5- Le niveau d’obstruction :

Le niveau d’obstruction varie d’une série a I’autre .Dans une série Européenne de

Darwich Murad en 2009 englobant 163 patients ayant un SBC, la thrombose des VH

seules ou associées a la VCI était la plus fréquente dans 63% des cas.

Dans une étude Algérienne monocentrique en 2015 de Feraoun avec un nombre

total de 176 ayant un SBC, la thrombose des VH était predominante dans 71% des cas.

Dans une étude Coréenne en 2012, de Park, avec un nombre total de 67 malades,

la thrombose de la VVCI était predominante dans 81% des cas.

P Auteur Année Nombre VCI VCI et VH
ays de cas seule % VH % | seules %
Egypte[31] Sakr 2011 94 3 17 74
Algerie [106] Faraoun 2015 176 0 29 71
Europe[80] Darwich | 5509 163 2 49 49
murad

Chine [107] Zhou 2014 338 2 85 13
Coree du Sud [26] Park | 2012 84 84 9 7
Maroc (notre série) 2020 25 40 4 56

Tableau 21: Les différents niveaux d’atteintes veineuses au cours du SBC
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6-1-6- Les lésions focales au cours du SBC a I’imagerie [108] [109]
[110] [111]

Chez les patients atteints de SBC, les lésions hépatiques focales sont le plus
souvent benignes. Elles sont généralement appelées hyperplasie nodulaire focale
(HNF-like). Ces lésions ne semblent pas étre associées a des causes spécifiques de

SBC. Elles peuvent se développer spontanément au fil du temps.

La prévalence exacte de ces lésions régénératives est difficile a déterminer, mais
dans une grande série d’imageries les nodules hépatiques ont été observés dans 36%

des patients.

En imagerie, les lésions bénignes sont frequemment nombreuses et petites, hypo

ou hyperéchogenes, hyperdenses au scanner avant injection de PDC.

On peut également trouver des nodules de carcinome hepatocellulaire
(CHC).Dans les pays occidentaux, le CHC est une complication rare de SBC.
Néanmoins, son incidence a été constatée étre similaire a celle observée dans d’autres
formes de maladies chroniques du foie, notamment cirrhose. L’incidence du CHC

varie considerablement d’un pays a I’autre.

La différenciation du CHC d’une lésion bénigne a des conséquences evidentes

sur le pronostic et influence de maniére significative le devenir des patients.

Les caracteristiques d’imagerie du CHC sont maintenant bien connues : les
Iésions solitaires >30 mm, hypo- ou hyperéchogénes a I’échographie, hypodenses sur
les coupe scannographique avant injection de PDC, se rehausse apres injection de PDC
a la phase artérielle, avec un Wash out au temps portale ou tardif, et présentent

géneralement une capsule périphérique rehausseée au temps tardif.

Le diagnostic différentiel entre I’hyperplasie nodulaire focale et le CHC est
souvent difficile en imagerie. L’IRM avec PDC peut étre utile mais ses résultats ne

sont pas formellement démontrés.
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L’angio-TDM peut beaucoup aider, et au moindre doute, une biopsie sur masse
sera indiquée.

Il n’existe pas de preuve que les nodules de régénérations bénins deviennent
malins, mais le nombre d’études est limité sur ce sujet.

6-2-L’histologie: la ponction biopsie hépatique (PBH) [112] [113]
[114]

La biopsie du foie est rarement nécessaire pour établir un diagnostic de SBC car
les techniques d’imagerie sont largement disponibles. Toutefois, une biopsie peut étre

recommandée lorsqu’une néoplasie est suspectee.

Les lésions sont caractérisées au stade précoce par une dilatation et une
congestion des veines et des sinusoides centro-lobulaires associées a une nécrose
ischémique plus ou moins étendue des hépatocytes péri veineux. La nécrose peut étre
majeure avec constitution d’infarctus en cas de thrombose porte associée. Les images
de thrombose fibrino-cruorique des veines centro-lobulaires sont tres rares. Tres
rapidement en quelques semaines, se développe une fibrose veineuse et sinusoidale
centro-lobulaire qui dessine des ponts veino-veineux. Dans 50% des cas, se produisent
des oblitérations de branches veineuses portales intra parenchymateuses sans
thrombose du tronc porte.

Elles ont pour conséquence, d’une part le développement d’une hyperplasie
nodulaire régénérative (HNR) et d’autre part, I’apparition d’une fibrose septale veino-
portale puis progressivement d’une cirrhose, des territoires fibreux et régenératifs
s’alternant au sein du parenchyme hépatique. En réponse a la diminution de la
perfusion portale, apparait progressivement une hyper artérialisation du foie qui est a
I’origine du développement de macronodules régenératifs qui correspondent a
différents aspects histologiques : macronodules de régénération ne comportant que
rarement des aspects dysplasiques, hyperplasies nodulaires focales-like ou adénomes-
like.
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6-3-La fibroscopie cesogastroduodénale : FOGD

L’endoscopie haute n’a pas d’importance dans le diagnostic du SBC, par contre

elle represente la pierre angulaire dans la recherche des signes d’hypertension portale.
Plusieurs lésions peuvent étre observées :
6-3-1-Les varices cesophagiennes(VO) :[115][116][117][118]

Les varices cesophagiennes sont des veines cesophagiennes distales sous-
muqueuses dilatées qui relient les circulations portale et systéemique. Elles se forment

en raison de I’hypertension portale.

La rupture des varices est la complication mortelle la plus fréquente au cours de
I’HTP et la gravité de la maladie hépatique est corrélée a la présence de varices et au

risque de saignement.

Le risque d’hémorragiques est de 5 % en un an pour les petites varices, et de 15%

pour les grandes varices.

Il est également important de préciser la présence et I’aspect des signes
rouges sur les VO qui sont un stigmate d’hémorragie récente et aussi un marqueur du

risque hemorragique.
Les facteurs de risque des hémorragies variqueuses sont :

« Taille des varices : plus la varice est grande, plus le risque de rupture est

elevé

o Le score de child pugh: plus le score est augmenté, plus le risque

d’hémorragie est important
« La présence de signe rouge sur les varices pendant I’endoscopie

o Consommation active d’alcool
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Les VO peuvent étre classées en 3 grades :

e Grade | :

Varices s’aplatissant a I’insufflation.

e Grade Il :

Varices ne s’aplatissant pas a I’insufflation

Avec intervalles de muqueuse saine

Occupant moins du tiers de la lumiére cesophagienne
Non confluentes

o Grade Il :

Grosses Varices ne s’aplatissant pas a I’insufflation
Occupant plus du tiers de la lumiére cesophagienne

Non confluentes

Figure 14:Signe rouge au cours de la FOGD
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6-3-2-Les varices gastriques[119][120][121]

Les varices gastriques (GV) sont responsables de 10 a 30 % de toutes les
hémorragies variqueuses.

Elles sont classées en quatre types selon la classification de Sarin

> Varices cesogastriques type 1(GOV1) : varices en prolongement d’un cordon
de VO le long de la petite courbure gastrique

> Varices cesogastriques type 2(GOV2) : varices en prolongement d’un cordon
de VO le long de la grande courbure gastrique

> Varices gastriques isolées type 1(IGV1) : varice gastrique isolée du fundus a
distance du cardia.

> Varices gastriques isolées type 2 (IGV2) : varice gastrique isolée a distance
du fundus (antre, pylore).
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Figure 15: Classification endoscopiques des varices gastriques selon Sarin
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Les varices gastro-cesophagiennes de type 1 est le type le plus courant,
représentant 74% de I’ensemble des VG. Cependant, I’incidence des saignements est
la plus élevée avec le VGI de type 1, suivi du VGO de type 2. Dans I’ensemble, le

principal prédicteur d’hémorragie est la taille des varices.
6-3-3- La gastropathie d’hypertension portale. (GHP)[122][123][124]

La gastropathie hypertensive portale désigne les modifications de la muqueuse de
I’estomac chez les patients souffrant d’hypertension portale. La cause la plus fréquente

de cette affection est de loin la cirrhose du foie.

La gastropathie hypertensive portale est trés souvent associée aux varices. Les
deux affections peuvent se manifester simultanément chez un méme patient. La GHP
se développe en raison d’une résistance accrue au flux portale. La muqueuse gastrique
devient congestionnée par des capillaires dilatés et distendus. A I’endoscopie, la

muqueuse gastrique est érythémateuse.

Bien que son développement soit lie a la présence d’une hypertension portale, il
n’y a généralement pas de corrélation directe entre son développement et le niveau de
la pression portale. 1l n’y a pas de corrélation cohérente entre sa gravité de et celle de

I’hépathopathie

Il n’y a pas de consensus général sur la classification endoscopique de la
gastropathie hypertensive. La classification la plus largement utilisee est celle

recommandée par McCormack et al. qui I’ont classe en légére et sévere
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Figure 16: Aspect endoscopique d’une gastropathie hypertensive ;(A) La forme legere est
caractérisée par un aspect en mosaique sans taches rouges. (B) Intermédiaire ou modérée
présente un aspect typique en mosaique et des taches rouges peu fréquentes. (C) La forme grave
est caractérisée par de nombreuses taches rouges avec les caractéristiques de fond d’une GHP
légére ; les taches rouges s’étendent souvent au-dela des marges du réseau réticulaire.

6-3-4-Les ectasie vasculaires antrales[125][126][127][128]

L’ectasie vasculaire antrale gastriqgue (EVAG) est une malformation vasculaire
de type capillaire caractérisée endoscopiquement par des Iésions angiomateuses rouges
prenant naissance dans I’antre et organisées soit en bandes, soit en un aspect diffus.

6-4-La biologie[129]
Les anomalies du bilan biologique ne sont pas spécifiques.

Néanmoins, une numération formule sanguine peut montrer une anémie, une
thrombopénie qui est tres fréquente, secondaire a I’hypersplénisme, une leucopénie,
une bicytopénie voire méme une pancytopénie périphérique.

Une numération formule sanguine peut aussi étre normale dans quelques cas,

mais il faut toujours se méfier d’une NFS normale si SPM associée.

Les tests de la fonction hépatique sont généralement normaux. Des altérations
transitoires de la fonction hépatique peuvent se produire comme une cytolyse ou
cholestase. Au stade de cirrhose, une insuffisance hépato cellulaire peut compliquer le
tableau

92



7-Les formes cliniques :[115][16][75][116]

- Forme asymptomatique

Elle se caractérise par un syndrome phlébitique isolé associant une fievre et une

douleur au niveau de I’hypochondre droit.
La particularité de cette forme c’est que I’ascite et I’hépatomégalie sont absentes.

Les circonstances de découvertes sont souvent fortuites a la suite de I’exploration

de par les moyens d’imagerie ou a I’occasion de perturbations des tests hépatiques.

L absence de signe clinique peut étre expliquée par le développement de réseaux
veineux de dérivations portales limitant I’impact parenchymateux de la congestion

veineuse.
- Forme aigue

C’est une entité qui est rare, representant moins de 1% des hépatites aigues
graves. Elles se caractérise par la présence d’une hépatomégalie avec une insuffisance

hépatique aigue qui peut étre sévere, fulminante ou subfulminante.

Une insuffisance hépatique mortelle avec encéphalopathie se voit dans la forme

fulminante.

Elle correspond a une obstruction simultanée des trois veines hépatiques en
I’absence d’hépathopathie sous-jacente. Le pronostic dépend de I’évolution de la phase

aigué, et apres 6 mois d’évolution, son pronostic est identique a la forme chronique.
-Forme chronique

Ce qui caractérise cette entité, c’est la dysmorphie hépatique, la présence de
CVC, une ascite d’apparition progressive, avec une cytolyse modérée souvent avec des
chiffres de transaminases inférieure a 5 fois la limite supérieure normale.
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L’ ascite peut répondre aux diurétiques ou étre réfractaire, et I’apparition d’une
insuffisance rénale est possible dans 50 % des cas

L’insuffisance hépatique est rarement severe (TP > 40 %), en revanche une
déenutrition est fréquente ; une hémorragie digestive secondaire a une rupture de
varices apparait dans 5 a 15 % des cas.

- Forme subaigué

Cette entité est caracterisée par au moins 1 des éléments de SBC aigu associé a
au moins 1 des éléments de SBC chronique : la constitution rapide d’une ascite avec
hépatomégalie, insuffisance rénale fonctionnelle et ictére. L’augmentation des
transaminases dépasse 5 fois la limite supérieure de la norme. Le taux de prothrombine
est inférieur a 40 %. Il existe une dysmorphie hépatique. Les manifestations datent
géneralement de moins de 2 mois quand le diagnostic est fait. Ces formes semblent de
moins bon pronostic que les formes chroniques.

- Atteinte cave prédominante

Elle se distingue des obstructions des veines hépatiques par plusieurs
caractéristiques :

e Le caractére insidieux des manifestations cliniques

e la circulation veineuse collatérale thoraco-abdominale et lombaire est
habituellement importante ;

e L’installation des manifestations cliniques pendant plusieurs mois avant que
le patient vienne consulter

e Le carcinome hépatocellulaire est plus fréquent.

La maladie de Behcet est souvent associee a cette forme et doit étre rechercher

systématiquement.
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8-La prise en charge thérapeutique

La gestion du syndrome de Budd-Chiari avec une hypertension portal est

complexe, elle fera appel :
-A la prise en charge de I’HTP et de ses complications.
-A la prise en charge du SBC.
-A la prise en charge des etiologies du SBC.

Dans notre série tous nos malades étaient au stade d’HTP donc on va se focaliser

sur le SBC chronique.
8-1-Traitement des complications de I’'HTP :
8-1-1-L.’hemoragie digestive haute :
8-1-1-1-Prévention primaire :[130][131][132][133]

Le Baveno VI et I’association américaine des maladies du foie recommandent
principalement les bétabloguants non cardioselectifs (BBNCS) pour la prophylaxie

primaire des varices hémorragiques apres un traitement endoscopique.

Les effets bénefiques des bétabloquants non sélectifs (BBNS) pour la prévention
des premiers saignements de varices dus a I'nypertension portale ont été clairement

démontrés dans de vieilles études.

Plus recemment, l'attention s'est portée sur d'autres effets possibles. Un débat
approfondi a récemment été lancé sur les éventuels effets néfastes des bétabloquants
chez les patients cirrhotiques dont la maladie hépatique est de plus en plus grave et
I'instabilité hémodynamique .Mais ils restent une pierre angulaire thérapeutique

essentielle dans la thérapie de I'nypertension portale.
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IIs sont reconnus pour diminuer la pression portale, en méme temps, il a été
suggére qu’ils réduisent l'incidence des ascites, des ascites refractaires et du syndrome
hépatorénale. 1ls améliorent la perméabilité intestinale ; réduisent la translocation

bactérienne; et le taux d'infections.

Le but de I'utilisation en premiere intention c’est de diminuer la fréquence
cardiaque de 25% sans entrainer une bradycardie, et en dehors des contre-indications
absolues a savoir les blocs de branches et la bradycardie.

Selon Baveno VI les recommandations de la prévention primaire sont comme

suit :
-Pour les VO stade | :
« Sans signes rouges : les bétabloquants sont possibles
« Auvec signe rouge ou stade de cirrhose Child C : nécessité de bétabloquants
-Pour les VO stade 1l ou 111 :

o L’utilisation des bétabloquants ou la ligature sont les deux méthodes
possibles avec un intervalle entre les séances de 2 a 3 semaine jusqu’a

éradication totale.
8-1-1-2-La prise en charge en urgence[134][135][125][124]

L’hémorragie digestive variqueuse est une complication mortelle au cours de
I’'HTP

Sa prise en charge comprend une stabilisation hémodynamique, un traitement

médical et endoscopique.
- Stabilisation hémodynamique

- Un remplissage vasculaire : par des solutés de remplissage, cristalloides ou

colloides, visant une pression artérielle systolique autour de 100 mm Hg.
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- Une transfusion sanguine : une stratégie de transfusion sanguine devrait viser
a maintenir I'némoglobine a un niveau cible 7-9 g/dl, transfusion lorsque le
taux d'hémoglobine est inférieur a 7 g/dl , sauf chez les patients présentant

des saignements rapides et continus ou des maladies cardiovasculaires.
- Une oxygénotherapie en fonction de la saturation en oxygene.
- Antibiothérapie

Dans le cadre de hémorragie digestive variqueuse (en lI'absence de prophylaxie
antibiotique), environ 20 % des patients sont infectés le jour de leur admission et
jusqu'a 50 % des cas, ces malades développent une infection pendant leur séjour a
I'nopital.

La plupart des infections se développent dans les 5 a 7 premiers jours suivant

I'épisode hémorragique. Les infections bactériennes augmentent la mortaliteé.

Des revues systématiques et des meta-analyses ont demontré une nette réduction
des taux d'infection bactérienne, de saignements et de mortalité avec une prophylaxie

antibiotique.

En conséquence, les lignes directrices du consensus Baveno VI ont recommande
que l'antibioprophylaxie soit instituée le plus tét possible apres la présentation d'une

HDH et qu'elle soit poursuivie pendant 5 a 7 jours chez tous les patients.

L'antibiotique de choix recommandé par le consensus Baveno VI était la
norfloxacine orale (400 mg deux fois par jour) .Une céphalosporine de troisieme
géneration (ceftriaxone 1 g par intraveineuse une fois par jour) a été recommandée
pour le sous-groupe de patients ayant récemment été infectés par un organisme
résistant a la quinolone, ceux qui regoivent une prophylaxie a la quinolone ou ceux qui
souffrent d'une "cirrhose avancée" telle que définie par au moins deux des éléments
suivants : ascite, jaunisse (bilirubine >3 mg/dL), encéphalopathie hépatique ou

malnutrition.
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- Traitement vasopresseur

Les vasoconstricteurs sont utilisés comme thérapie de premiere intention pour les

hémorragies variqueuses aigués.

-La vasopressine était le premier agent pharmacologique sur le marché a étre
utilisé pour arréter une hémorragie variqueuse cesophagienne aigué et était largement

utilisée il y a environ deux décennies.

Toutefois, une fréquence élevée d’effets indésirables directement lies a la
vasoconstriction artérielle non sélective, tels que I'nypertension, I'arythmie grave, les
crampes abdominales et le spasme des artéres coronaires, peut étre associée a
l'utilisation de la vasopressine. Avec l'arrivée de nouveaux vasoconstricteurs plus
selectifs, la vasopressine a été presque entierement remplacée par d'autres agents pour

le traitement de I'némorragie variqueuse cesophagienne aigué.

- La terlipressine est un analogue de la vasopressine, mais elle est lentement
métabolisée en vasopressine et mis en circulation des l'administration. Ainsi, la
terlipressine a les avantages d'une demi-vie plus longue, c'est-a-dire 15 h, et d'une
fréquence plus faible des evénements indésirables.

La terlipressine est généralement administrée par voie intraveineuse sous forme
de bolus de 2 mg pour une dose de charge et ensuite de 1 & 2 mg toutes les 4 ou 6 h. Il
a éte suggeré que la terlipressine peut étre administrée a une dose de 1 mg toutes les 4
ou 6 h une fois que le I'épisode d’hémorragie aigué a ete controlé .

Le taux hémostatique de la terlipressine se situe entre 19 et 80 % .Chang et al.
ont montré que les taux hémostatiques étaient similaires entre les patients recevant une
forte dose (2 mg) et une faible dose (1 mg) de terlipressine, soit respectivement 53 %
et 48 %.

- La somatostatine est naturellement synthétisée par I'organisme et peut étre
produite commercialement pour un usage clinique. Elle a la demi-vie la plus courte,

c'est-a-dire 3 minutes, par rapport aux autres vasoconstricteurs.
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Ainsi, la somatostatine doit étre administrée par perfusion intraveineuse continue,

généralement une dose bolus de 250 g, suivie de 250 pg par heure.

La réduction de la pression portale est plus prononcee lorsque la somatostatine

est administrée a une dose de 500 ug/h qu'a une dose de 250 pg/h
L'octréotide est un analogue de la somatostatine avec une demi-vie d'environ 2 h.

Il peut étre administrée par voie intraveineuse ou sous-cutanée. Les
recommandations de la dose intraveineuse d'octréotide est de 25-50 ug toutes les

heures.

Bien que la demi-vie de l'octréotide soit prolongée, une désensibilisation rapide
est constatée lors des études hémodynamiques, et I'abaissement de la pression portale

peut étre aussi bref que de quelques minutes.

Bien que le l'efficacité clinique de l'octréotide a été mise en doute par certains
chercheurs, l'octréotide est largement adopté aux Etats-Unis pour controler
I'nemorragie variqueuse aigué et une meta-analyse a montré que l'octreotide se

compare favorablement aux autres vasoconstricteurs.

Les vasoconstricteurs doivent étre administrés des que possible en cas de

suspicion clinique d'hémorragie variqueuse aigué.

En effet, plusieurs études ont incontestablement montré que l'administration
précoce de vasoconstricteurs tels que la terlipressine ou la somatostatine devrait étre

adoptée avant I'évaluation endoscopique.

La durée d'utilisation des vasoconstricteurs avant lI'endoscopie a varié de 1 a 24
heures dans les études précédentes. Il est suggéré que les vasoconstricteurs soient

administrés pendant au moins 30 minutes avant I'endoscopie.

Une méta-analyse de huit études comparant le traitement endoscopique seul avec

le traitement endoscopique plus vasoconstricteur pour une hémorragie variqueuse
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esophagienne aigué a demontré que I'hémostase a 5 jours et la mortalité a 5 jours
étaient significativement plus faibles chez les patients recevant un traitement combiné

que chez ceux recevant un traitement endoscopique seul.
La durée des vasoconstricteurs dans ces études variait entre 3 et 5 jours.

Une étude menée au Pakistan a montré qu'apres une héemostase réussie par une
ligature des VO, un traitement adjuvant a la terlipressine 1 mg toutes les 6 h pendant
24 h était aussi efficace qu'un traitement adjuvant a la terlipressine 1 mg toutes les 6 h

pendant 72 h pour les résultats de I'hémostase a 5 jours.

Néanmoins, le profil des effets secondaires signalés est tout a fait differente
lorsqu'on compare celles produites par la terlipressine ou [l'octréotide ou la

somatostatine.

La terlipressine, contrairement a la somatostatine/octréotide, a des effets
secondaires cardiovasculaires tels que l'ischémie des extrémités, les arythmies
cardiaques, I'hypertension, l'insuffisance ventriculaire gauche, I'ischémie myocardique
et la mort subite. C'est pourquoi les études utilisant la terlipressine ont
systématiquement exclu les patients ayant des antécedents de maladies
cardiovasculaires, ameéliorant ainsi son profil de sécurité mais réduisant son

applicabilité.

Afin de réduire les effets secondaires de la terlipressine, deux essais ont explore

une durée d'administration plus courte

Les deux etudes ont conclu qu'un court traitement a la terlipressine de 24 a 48
heures était efficace et qu'il y avait une tendance a moins d'effets secondaires avec une
durée de thérapie plus courte. L'hyperglycémie est fréiquemment signalée comme effet
indesirable léger lors de l'utilisation d'analogues de la somatostatine et s'est produite

dans 13 % des cas contre 8 % des patients recevant un placebo.
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-Traitement endoscopique

Aprés stabilisation hémodynamique, les patients suspectés de saignements
variqueux doivent subir une endoscopie haute(FOGD) "précoce™ dans les 12 h suivant

la présentation du patient.

L'utilisation d'un agent prokinétique intraveineux (par exemple, I'érythromycine
ou métoclopramide) doit étre envisagee pendant la phase de prise en charge du patient
avant I'endoscopie.

-Les varices esophagiennes

La thérapie endoscopique, qu'il s'agisse de sclérothérapie ou de ligature, est tres

efficace, peut atteindre des taux de 85 a 90 % de controle initial des saignements.

Les résultats sur I’hémorragie digestive variqueuse ont montré que la ligature
permettait d'obtenir des taux plus élevés de contrdle des saignements avec une
incidence plus faible des effets indésirables que la sclérothérapie, ce qui permet aux
experts de conclure que la ligature est la forme de traitement endoscopique
recommandée, bien que la sclérothérapie puisse étre utilisée en situation aigué si la

ligature est techniquement difficile ou indisponible.

Actuellement, la combinaison de medicaments vasoactifs et de ligature est

envisagée comme premiere option thérapeutique en cas de saignement variqueux aigu.
-Les varices gastriques VG :

L'injection intravasculaire d'un matériau formant un thrombus est bien établie

comme la modalité endoscopique préférée pour traiter les saignements du GV.

Bien que des alternatives existent, les adhésifs tissulaires, en particulier le N -
butyl-2-cyanoacrylate, restent les mieux documentes seuls et en comparaison avec la

ligature ou les agents sclérosants.
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Les taux d'hémostase sont comparables ou supérieurs, tandis que le risque de
réémergence semble sensiblement réduit avec le cyanoacrylate. Cependant, une

différence de mortalité reste a prouver

L'utilisation du cyanoacrylate requiert certaines compétences techniques et, en

particulier dans le contexte d'une hémorragie grave .
-Les ectasies vasculaires antrales : EVA

Il n'existe qu'une seule série de cas sur la coagulation monopolaire par plasma

argon pour le traitement des EVA.

Ces séries comprenaient respectivement 6 et 12 patients. Les deux études ont
montré un taux de complication de 33%. Ces techniques endoscopiques ne sont pas
pratiquées de maniere systematique. La CPA a été la thérapie endoscopique la plus
freqguemment utilisée pour les EVA ; toutefois, des données récentes montrent que la
ligature par bande endoscopique (LBE) et I'ablation par radiofréquence (ARF) sont des

options nouvelles et prometteuses pour le traitement de cette affection.
-La gastropathie hypertensive

Selon le Baveno VI, les beta bloquants sont recommandés pour la prophylaxie

primaire et secondaire.

En cas d’hémorragie réfractaire : c’est une hémorragie digestive secondaire a
I’HTP qui survient au cinquiéme jour et nécessite une hospitalisation avec une

transfusion par des culots globulaires. Un traitement de sauvetage doit étre instauré :

-Pour les VO : Sonde de tamponnement (Blackemore) ou stent cesophagien
ouvert, mais un TIPS de sauvetage ou dérivation chirurgicale restent a

discuter

-Pour les VG : TIPS de sauvetage ou deérivation chirurgicale
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8-1-1-3-La prophylaxie secondaire :[127]
-Pour les VO

Le traitement de premiére ligne repose sur I’association de Bétabloquants non

cardioselectifs avec la ligature élastique.

La ligature élastique peut se faire seule en cas d’intolérance ou contre-indications
absolus aux BBNCS

Les BBNCS peuvent étre utilisé en monothérapie pour les patients qui ne
supportent pas la ligature

Le TIPS est utilise en cas d’échec du traitement par ligature +BBNCS
-Pour les VG
Pour les GOV2, IGV1 ou 2 : injection de la colle biologique ou TIPS.
Pour les GOV : Injection de colle, ligature élastique ou bétabloguants
« Pour les EVA:
La coagulation par plasma argon dans les formes sévéres
« Pour la gastropathie d’hypertension portale :
Les Bétabloquants ou TIPS en cas d’échec

8-1-2-L’ascite [135]

8-1-2-1-L’ascite de garde |

Aucune donnée sur I'évolution de l'ascite de grade 1 n'est disponible, et on ne sait
pas non plus si son traitement modifie son histoire naturelle. Néanmoins, un régime

désode ne peut qu’étre benéfique.
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8-1-2-2-L’ascite de grade 11

Les patients qui développent une ascite de grade Il ne nécessitent pas
d'hospitalisation, a moins que d'autres complications ne soient présentes. lls ont un
bilan de sodium positif, qui peut étre corrigé en réduisant l'apport en sodium

alimentaire et en augmentant I'excrétion rénale de sodium avec des diurétiques.

-Restriction du sodium : L’utilisation prophylactique de la restriction du sodium
alimentaire peut conduire a la résolution de I'ascite chez environ 10 % des patients en
particulier chez ceux qui ont eu un premier épisode d'ascite. L’avis actuel est que le
sodium alimentaire ne doit étre que modérement limité (80-120 mmol/jour),

principalement pour éviter l'excés de sel.

Les diurétiques :ni les diurétiques ni la paracenthése ne sont associés a un
bénefice de survie car ils agissent en aval de la cascade physiopathologique, étant des
thérapies symptomatiques. Le bilan hydrique négatif induit par les diurétiques ne doit
pas entrainer une perte de poids corporel supérieure a 0,5 kg/jour chez les patients sans
cedeme péripheérique et a 1 kg/jour en présence d'un cedeme périphérique pour éviter la
contraction du volume plasmatique, qui finit par entrainer une insuffisance rénale et

une hyponatrémie.

Comme I'hyperaldostéronisme secondaire joue un réle essentiel dans la rétention
rénale de sodium chez les patients atteints d’hépathopathie chronique, les médicaments
anti-minéralocorticoides (spironolactone, canrénone ou K-canrénoate) représentent un
pilier du traitement médical de l'ascite. La dose maximale habituellement
recommandée est 400mg/j

Le mécanisme d'action des anti-minéralocorticoides explique la lenteur de leur
effet. Par conséquent, la dose de ces médicaments ne doit pas étre augmentée avant
72h.
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Le traitement diurétique doit étre initié avec des anti-minéralocorticoides seuls

ou devrait également inclure un diurétique de I'anse est debattu depuis longtemps.

Les patients présentant une ascite de premiere apparition peuvent étre traités avec
confiance avec des antiminéralocorticoides seuls, car ils développeront probablement
une reponse satisfaisante avec peu d'effets secondaires. Les patients souffrant d'une
ascite récurrente de longue date devraient recevoir la thérapie combinée, qui raccourcit
probablement le temps nécessaire pour atteindre la natriurése et diminue l'incidence de

I'nyperkaliémie.

Dans un essai croisé randomisé en double aveugle, le torasémide a induit une
diurese cumulée sur 24 heures plus importante que le furosémide, ce qui suggere que
le torasemide pourrait étre plus avantageux chez les patients présentant une faible

réponse au furosémide.

Les diurétiques peuvent étre prescrits en dehors de contre-indications absolues

qui sont :

-L’insuffisance rénale aigue fonctionnelle : n’est pas une contre indication au

Furosémide.
-L’hypersensibilité aux produits
-L’encéphalopathie hépatique
-L’hyperkaliémie ou I’hyponatrémie séveres
-L’obstruction des voies urinaires
8-1-2-3-L’ascite de grade 111

Le traitement de choix pour la prise en charge des patients présentant une ascite
de grade 111 est représenté par les diurétiques et la paracentese ou ponction évacuatrice
d’ascite
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La paracentese doit étre effectuée dans des conditions de stérilité stricte en
utilisant du matériel stérile jetable. La procédure est associee a un tres faible risque de
complications locales, en particulier de saignements ; méme chez les patients dont le
rapport international normalisé (INR)>1,5 et la numération plaquettaire <50 000.

L'élimination de grands volumes de liquide ascitique est potentiellement associee
a une réduction supplémentaire du volume sanguin effectif, une condition connue sous
le nom de dysfonctionnement circulatoire post-paracentese (DCPP). Les
manifestations cliniques de la DPCP sont l'insuffisance rénale, I'hyponatrémie de
dilution, lI'encéphalopathie hépatique et une diminution de la survie. L'expansion du
volume plasmatique doit étre effectuée a la fin pour prévenir cette complication. Les
expanseurs plasmatiques artificiels, tels que le dextran (8 g/L) d'ascite enlevée) ou la
polygéline (150 ml/L), la solution saline (170 ml/L), ne présentent une efficacite
similaire a celle de I'albumine a 20% (8 g/L) que lorsque moins de 5 L d'ascite sont
enleves.

Une méta-analyse d'essais randomises a montré que l'albumine est supérieure a
tout autre expanseur plasmatique ou vasoconstricteur non seulement pour prévenir la
PPCD, mais aussi ses conséquences cliniques, telles que I'nyponatrémie et la mortaliteé.

Toutefois, la paracentéese ne modifie pas les anomalies physiopathologiques
sous-jacentes conduisant a la formation d’une ascite. Ainsi, les patients traités par la
paracentése ont besoin d'un traitement diurétique pour empécher la ré-accumulation
d'ascites.

La ponction évacuatrice doit étre évitée dans plusieurs situations :
-Patient non coopératif
-Infection cutanée abdominale aux points de ponction proposés
-Grossesse
-Coagulopathie grave comme une coagulation intravasculaire disséminé CIVD

-Distension intestinale grave
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8-1-3-Traitement de I’encephalopathie hépatique : EH [124]

Le lactulose est utilise comme thérapie de premiére intention, avec 25 ml
administrés toutes les 12 h jusqu'a ce qu'au moins 2-3 selles molles par jour soient
produites, suivies d'un titrage de la dose pour maintenir 2-3 selles molles par jour.

Il est important de procéder a un titrage minutieux, car un exces de lactulose peut

entrainer une déshydratation, une hypérnatremie et des lésions rénales aigués

Comme le suggerent les lignes directrices sur I'EH, une fois que les symptémes
de se sont résorbeés et maitrisés, la prophylaxie continue peut ne pas étre nécessaire.

8-2-Prise en charge du SBC
8-2-1- L’anticoagulation [136][137]

L administration d'une thérapie anticoagulante a commencé dans les années 1980
a I'époque ou les facteurs thrombotiques a haut risque associés ont commencé a étre
décrit.

Il n‘existe pas d'étude randomisee, ni d'étude rétrospective analysant le bénéfice
de I'anticoagulation sur la survie ou par rapport a d'autres traitements. Néanmoins, elle

est recommandée dans toutes les recommandations internationales pour les maladies
du foie.

- La dose et le type d’anticoagulation

En I'absence de contre-indications, une anticoagulation curative a base d’héparine
de bas poids moléculaire, adaptée au poids, (0,poids x 2 fois par jours), doit étre mise
en place le plus rapidement possible avant toute procédure de décongestion et méme
avant l'identification d'un trouble prothrombotique.

Un taux plus éleve de thrombopénie induite par I'néparine, principalement a éte
observée chez des patients atteints de SBC. Dans la derniére étude, la prévalence de la
thrombopénie induite par I'néparine chez les patients atteints de SBC était
significativement plus élevee que dans la population générale (28 % contre 5,2 %).
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La surveillance des taux de plaquettes et un relais précoce deés le premier jour par

les AVK permet une prévention des thrombopénies induites par I’héparine.

En l'absence de procédure invasive ou d'hémorragie, les patients sont ensuite

passes a I'anticoagulation orale avec des antagonistes de la vitamine K (AVK).

Le suivi de I'anticoagulation avec I'INR peut étre difficile chez ces patients, mais
en l'absence de données fiables, I'INR cible reste entre 2 et 3. La warfarine est

actuellement I'anticoagulant le plus couramment utilisé dans le monde entier.

Les anticoagulants oraux directs (AOD) sont des médicaments anticoagulants
oraux a action directe, qui ciblent le facteur Illa (par exemple, le dabigatran) ou le

facteur Xa (par exemple, le rivaroxaban, l'apixaban et I'edoxaban).

Les AOD presentent plusieurs avantages potentiels par rapport aux traitements
par HBPM et AVK. Les avantages des AOD sont une dose fixe administrée par voie
orale sans surveillance de I'INR, une action rapide en 2 a 3 heures, une demi-vie
courte, aucune interaction avec l'ingestion daliments et des interactions

médicamenteuses limitées.

Les inconvénients possibles sont lI'absence d'un antidote en cas d’hémorragie,
I'impossibilité de controler ces médicaments avec les tests standard au laboratoire, le

manque d'observance et les codts élevés.
-La duree de I’anticoagulation

Un traitement anticoagulant a long terme est généralement recommandeé pour les

patients souffrant de SBC.

Dans la littérature occidentale, il a été souvent démontré qu’il est trés difficile
d'établir une rémission compléte du facteur causal. Ainsi, le traitement anticoagulant a

long terme “pour une durée indéterminée" est la norme de soins

108



Actuellement, il n'y a pas de normes claires ou suffisantes d’argument pour
arréter l'anticoagulation chez les patients atteints de SBC chez qui le facteur pro-

thrombotique est traité.
-L’efficaciteé de I’anticoagulation

En raison de la faible incidence de la maladie, il n'y a pas d’essais controlés
randomisés de thérapie anticoagulante chez les patients atteints de SBC et les preuves

directes de l'efficacité de la thérapie anticoagulante.

Les études montrant une amelioration du pronostic étaient pour la plupart
rétrospectives,. Il est important de souligner que l'utilisation précoce d'un traitement
anticoagulant et I'identification des troubles prothrombotiques sous-jacents expliquent

probablement en partie I'amélioration du pronostic.
-La sécurité d’utilisation des anticoagulants

Les épisodes d'hemorragie majeure semblent plus fréquents chez les patients
anticoagulés pour le SBC, que chez les autres coagulés pour une TVP ou une embolie

pulmonaire.

En effet, dans une étude portant sur 94 patients consécutifs, 47 ont eu 92
épisodes d'hémorragie majeure, dont 40 épisodes en rapport avec la thérapie invasive
pour le SBC.

Dautres résultats importants de cette étude sont que plus de la moitié des
épisodes hémorragiques sont liés a une procedure thérapeutique invasive pour le
traitement (angioplastie, TIPS..), la majorité des saignements n'est pas associée a une

intensité d'anticoagulation excessive,

Les varices cesophagiennes constituent la principale source, ainsi que le principal
facteur indépendant prédisant les saignements non liés a la thérapie invasive .Ces
données suggerent l'importance de l'intensification de la prophylaxie primaire ou

secondaire des varices cesophagiennes.
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Des contre-indications doivent é&tre respectéees avant [I’instauration d’un

traitement anticoagulant, et sont :
+ Un saignement en cours (AVCH...)
++ Un ulcére gastroduodénal qui saigne
++ Une anomalie de la coagulation a risque hémorragique ex : hémophilie
++ Une insuffisance rénale ou hépatique sévére
% Le grand &ge et HTA maligne
s+ ATCD de saignement sous anticoagulants
% Une hypersensibilité aux produits
8-2-2-Les antiagrégants plaquettaires [138]

Leur place est limitée dans le traitement du SBC en particulier I’aspirine pour

plusieurs raisons :

- Une demi-vie qui est trés longue, du coup une transfusion de plaquettes
s’averent nécessaire en cas de saignement aigue ou en cas de necessité

d’utilisation urgente de manceuvres invasives urgentes
- Le rapport benéfice/risque n’est pas supérieur a celui des anticoagulants.

- Enfin, dans le cas particulier de I’aspirine, I’inhibition de la synthese de
prostaglandine est delétére en cas de cirrhose car elle entraine des

hémorragies digestives ainsi qu’une insuffisance rénale

8-2-3-La reperméabilisation des veines hépatiques et de la veine cave
inférieure

Elle fait appel a des produits pharmaceutiques, des procédés invasifs mécaniques

ou les deux a la fois :
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8-2-3-1- La thrombolyse :[139][140]

La thrombolyse ou fibrinolyse est une méthode thérapeutique qui consiste en
I’administration de substance qui dégrade la fibrine par I’intermédiaire de I’activation
du plasminogene circulant ou fixé a la fibrine. Le résultat est la dégradation du caillot

formé nouvellement et I’inhibition de son extension.

Ces médicaments sont utilisés au cours de I’embolie pulmonaire massive,
I’infarctus de myocarde a la phase critique, montrant ainsi une nette diminution de la

morbidité et la mortalité.

Warren et al. ont d'abord signalé l'utilisation réussie de streptokinase chez un
patient atteint de SBC.

Guerin et al ont suggeré qu'une thrombolyse précoce soit une alternative a la
chirurgie en cas de SBC aigu. Pour étre efficace, il a été suggéré que le traitement

devrait consister en une thrombolyse intensive précoce pour jusqu'a une semaine.

Plus recemment, Slakey et al. ont fait état d'un traitement thrombolytique réussi

chez cing patients atteints d'une maladie hématologique sous-jacente.

Néanmoins, la thrombolyse est d'une efficacité thérapeutique incertaine et

expose le patient au risque hémorragique.

Les contre-indications aux agents thrombolytiques comprennent des antécédents
d'affections cérébrovasculaires, intervention invasive ou chirurgicale récente, une
réanimation cardio-pulmonaire prolongée récente, une HTA maligne et l'ulcére

gastroduodenal actif

L activateur tissulaire du plasminogene (rt-PA) est le plus utilisé actuellement.
Le tPA est une enzyme humaine naturelle sans antigénicité. 1l a une demi-vie trés

courte de 5 min et peut étre interrompu en cas de saignement.
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L'administration locale et systémique de médicaments thrombolytiques a éte
utilisée dans le traitement du SBC .Aucune étude ne compare directement I'efficacité
de I'administration locale et celle de l'administration systémique de ces médicaments.

La thrombolyse joue un r6le important dans la gestion des formes aigués et
subaigués du SBC chez des patients sélectionnés en combinaison avec d'autres
techniques radiologiques.

On peut conclure alors que les thrombolytiques peuvent étre utilisés au cours du
SBC pour plusieurs raisons :

- L’efficacité prouvee au cours de I’embolie pulmonaire, et TVP.

-L’efficacité justifié au cours de la maladie veineuse occlusive secondaire a la

greffe de précurseurs hématopoietique

La durée du traitement a éte adaptée a I’efficacité immédiate. En regle générale,
la durée d’administration n’a pas dépasse 72 h. Le traitement a pu étre réitéré dans
certains cas d’inefficacité immédiate ou de réobstruction précoce

Au total, le rapport bénéfice/risque reste a évaluer. Cependant, la thrombolyse in
situ a montré beaucoup de supériorité par rapport a la thrombolyse pour plusieurs

raisons:

- Elle permet de s’assurer de la présence d’un thrombus récent puisqu’elle
nécessite une phlébographie prealable ;

- Diminuer les effets indesirables de la thrombolyses systémiques ,puisque des

doses moindres peuvent étre délivrées au contact immédiat de la cible.

- Son efficacitée peut étre immediatement évaluée par une nouvelle

phlébographie.
- L association a I’angioplastie est possible

- Les résultats de la thrombolyse in situ semblent supérieurs a ceux de la
thrombolyse systémique.
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8-2-3-2- L’angioplastie transluminale percutané avec ou sans
endoprothése : [141] [142] [143]

C’est une technique de radiologie interventionnelle utilisée dans les centres de
référence du syndrome de Budd chiari , et dont I’efficacité est clairement démontreé ,
qui par une ponction percutané permet de dilater un vaisseau a I’aide d’un ballonnet de

dilatation.

L utilisation d’une endoprothése « stent» est utilisé soit en méme temps, ou

secondairement en cas de récidive ou échec de I’angioplastie seule

Son utilisation au cours du SBC est 25 a 35 % en fonction du degré de sténose et

la localisation.
-Sténose de la VCI

Chez les patients présentant une sténose de la VCI, la dilatation par ballonnet du
segment occlus avec ou sans pose de stent est le traitement de choix. Soit jugulaire ou

fémorale. La voie veineuse peut étre utilisée pour l'acceés a la VCI.

La premiére étape consiste a franchir le retrécissement/la sténose avec un fil-
guide a pointe droite. En cas de rétrécissement serré, on peut utiliser lI'extrémité
inverse du fil-guide ou une longue aiguille. Les rétrécissements difficiles a franchir
peuvent nécessiter une approche jugulaire et fémorale combinée pour franchir le
segment occlus avec une longue gaine vasculaire, un cathéter et des fils guides en

place.

Aprés avoir traversé le retrécissement, on procéde a une dilatation en série par
ballonnet. La plupart du temps, la dilatation par ballonnet en série est suffisante pour
ouvrir le rétrécissement. La pose d'une endoprothése est nécessaire dans les cas ou il y
a persistance de rétrécissement apres dilatation du ballon .La plupart des patients ont

eu le soulagement des symptomes apres l'intervention.

113



-Sténose de veines hépatiques (VH) :

Dans les cas ou un court segment d'un seul ou de plusieurs VH est occlus, la
meilleure VH est selectionné pour la dilatation par ballonnet. Elle doit &tre de bon
calibre (au moins 7-8 mm chez les adultes), et la veine hépatique droite est considérée

comme la meilleure adaptée a des interventions chaque fois que cela est possible.

La voie transjugulaire est principalement utilisé pour accéder a la VH obturée.
Rarement, en raison d'une altération de I'anatomie ou d'un rétrécissement serré, il peut
étre difficile de franchir le rétrecissement de la voie transjugulaire et, dans ce cas, la

voie transhépatique percutanée ou rarement une voie transfémorale est utilisée.

Dans la voie transhépatique percutanée, le fil est passeé a travers la longue gaine

dans la veine jugulaire interne, puis le ballon est dilaté par la voie jugulaire.

Une autre solution consiste a dilater le rétrécissement par ballonnet par la voie
percutanée, mais il existe un risque d'hémopéritoine en raison d'une importante

déechirure de la voie percutanée causee par la gaine d'acces vasculaire.

Un stent métallique est déployé si l'ouverture de la veine ciblée est insuffisante,

méme apres une dilatation par ballonnet.
-Sténose segmentaire des VH et de la VCI

Ce groupe de patients nécessite l'ouverture des segments sténosés pour la
résolution des symptomes. Dans ce cas, plusieurs voies peuvent étre nécessaires
(transfémorale, transjugulaire, et transhépatique percutanée) pour le franchissement de

la restriction, ce qui le rend plus difficile

Néanmoins en cas de SBC chronique, les techniques de radiologies
interventionnelles ne sont pas efficaces et donc néecessite un shunt direct intrahépatique

porto-cave (TIPS)
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Dans leur étude, Han et al ont analysé la perméabilite et la survie de 177 patients
qui a subi une recanalisation percutanée pour le SBC. La recanalisation percutanée et
la pose de stent a été techniquement réussie chez 168 des 177 patients (95%). Ils ont
montré que la recanalisation veineuse percutanée conduisait a d'excellents taux de

perméabilité et de survie a long terme chez la plupart des patients atteints de SBC.

Li et ses collaborateurs ont étudié 101 patients atteints de SBC qui ont subi une
angioplastie * stent. Le taux de réussite technique a été de 91% avec une amélioration

des symptomes chez 92 patients. 1l n'y a pas eu de déces périopeératoire.

IIs ont conclu que les interventions radiologiques percutanees étaient sdres et

donnaient de bons résultats en terme de survie chez les patients atteints de SBC.

Cependant, le taux de réobstruction était de 25 % en cas d’angioplastie seule, et

de 10 % en cas d’angioplastie avec mise en place d’une endoprothése

Dans une étude rétrospective de Mukund et al. , 92 patients atteints de SBC ont
subi une recanalisation anatomique du VH et de la VVCI avec ou sans stent. Parmi eux,
87 patients (94,5 %) ont vu leurs symptdmes disparaitre completement dans les 4 a 6
semaines suivant l'intervention. Quatre patients (4,3 %) ont présente un
dysfonctionnement du stent avec récurrence des symptdmes. Tous les quatre patients
ont subi une nouvelle intervention pour rétablir la perméabilité du stent. Ces patients
ne présentaient aucun symptéme apres la recanalisation de I'endoprothése. La survie

sans transplantation pour I'ensemble de la cohorte était de 94 % a 1 an et 5 ans.

IIs ont conclu que les interventions radiologiques pour le SBC conduisent a un

bon résultat global et & une survie sans transplantation a moyen terme.
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8-2-4- Le shunt porosystemique intrahépatique transjugulaire: TIPS
[144][145][146]

Le TIPS consiste a créer par catheter une communication transhépatique entre
une veine hépatique et une branche de la veine porte. Une partie du retour veineux
viscéral, qui doit normalement passer dans le foie via la veine porte, rejoint alors
directement la grande circulation via le TIPS, ce qui permet de réduire I’hypertension

portale ainsi que les complications directes qui en résultent.

Depuis son introduction en 1988, le TIPS est devenu un traitement important
pour le syndrome de Budd-Chiari. Il a presque entierement remplacé le traitement
chirurgical par shunt et a réduit le besoin de la transplantation hépatique dans les rares

cas ou le traitement TIPS a échoué.

L'intervention TIPS est toujours supérieure au traitement meédical qui consiste en

une anticoagulation et le traitement du facteurs-prothrombotique sous-jacent.

Le TIPS peut étre implanté avec succes chez plus de 95% des patients avec un
taux faible de complications. La perméabilité a long terme du shunt est acceptable
avec une révision requise chez 40% des patients pendant 2 ans de suivi et un taux de

perméabilité secondaire de pres de 100 %.

Il permet d'améliorer le flux sanguin et la fonction hépatique en facilitant
I'écoulement par le lit de la veine porte. Cela pourrait améliorer I'histologie du foie et
retarder ou prevenir la fibrose et I'hyperplasie régéneérative .En outre, le shunt conduit
immeédiatement a un soulagement de I'hypertension portale et splanchnique. Ces effets

positifs peuvent &tre obtenus par un shunt chirurgical.

Comme le montrent plusieurs études et comme le résument les guides de pratique
clinique de I'Association Européenne pour I'étude du foie (AFEF), la thérapie médicale
seule est associée a une amelioration chez seulement 10 a 20 % des patients. Chez les

patients non répondeur a la thérapie médicale, la recanalisation percutanée a permis
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d'obtenir une réponse en 10 a 20 % de patients supplémentaires. La plupart des autres
patients (environ 70 %) ont répondu au TIPS (65 %) et seuls quelques patients ont eu
besoin d'une transplantation de foie.

En revanche, en Asie, ou les sténoses de la VCI sont prédominantes, la
recanalisation par traitement percutané donne une réponse compléte chez 60 % des
patients sans avoir recours aux TIPS, les shunts chirurgicaux ou a la transplantation

hépatique.

Les contres indications du TIPS sont relatifs. L’insuffisance cardiaque et le score
Child C (14 ou 15), chez les patients, sont des contre-indications au TIPS. Enfin
I’encéphalopathie hépatique est la contre-indication classique. Cependant dans I’essali
princeps sur le TIPS précoce, I’antécédent d’encéphalopathie hépatique n’était pas un
critere d’exclusion et les malades ayant béneéficie d’un TIPS développaient moins
d’encéphalopathie dans le suivi que ceux qui avaient recu un traitement standard.

La question de savoir si certains patients atteints de SBC sévere peut bénéficier
d'un traitement direct par transplantation hépatique sans utilisation préalable de TIPS,
reste sans réponse. Jusqu'a présent, il n'existe pas de méthode fiable pour identifier ces
patients.

En ce qui concerne les variables biochimiques, le TIPS améliore les tests
hépatiques et rénaux dans un délai de 2 semaines

8-2-5- La transplantation hépatique [147][148][149][150]

La transplantation hépatique est indiquée dans le syndrome de Budd-Chiari a
progression rapide apres I'échec du traitement conventionnel sauf en cas de syndrome
myéloprolifératifs, la maladie de Behget ou la TH n’a aucun impact sur la survie méme

en renforcant la thérapie anticoagulante et immunosuppressive

La zone d'obstruction de I'écoulement veineux varie selon les cas. Le site des
veines hépatiques du greffon hepatique doivent étre anastomosées avec une voie
d'écoulement du brevet du destinataire.
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Apreés la transplantation, le taux de survie a 5 ans est de 75 % des cas. Comme les
patients atteints de SBC sont souvent dans un état prothrombotique, une thérapie

anticoagulante a long terme doit étre maintenue apres la transplantation.

La thérapie par shunting et la transplantation de foie sont contre-indiquées pour
les patients atteints de SBC avec une thrombose de la veine porte, bien que certains cas
de réussite soient signalés ... Par conséquent, le maintien de la perméabilité des veines

portes est un objectif thérapeutique majeur pour les patients.

Toutefois, les procedures exigent des mains expérimentées. Les patients doivent
étre pris en charge en étroite collaboration avec un centre de transplantation, car les

transplantations émergentes peuvent étre requises a tout moment pendant la thérapie.

Les complications apres la transplantation comprennent les thromboses

artérielles et/ou veineuses et les hémorragies liées a la thérapie anticoagulante.

Selon registre des greffes de foie de I'Union européenne, la survie globale des
patients qui ont subi une transplantation de foie pour le SBC était de 76 %, 71 % et
68% a 1, 5, et 10 ans, respectivement. La moitié des patients appartenaient a la classe
de pronostic de Rotterdam Ill. Aprés un an, il y a eu 9 déces en les patients atteints de
troubles myeloprolifératifs. Les causes de déces comprennent la récurrence du SBC (n
=4), la leucémie (n = 1), le cancer des ovaires (n = 1), la cholangite (n = 1), et inconnu
(n=2).

L'étude de cohorte US-Néerlandais-Francais sur les patients atteints de SBC
parmi dont seule une minorité a subi une transplantation a révélé que la survie était
presque identique a celle des cas presentant une classe de risque intermédiaire, la

classe Il de Rotterdam.

Comme les patients atteints de SBC sont souvent dans un état prothrombotique,
une thérapie anticoagulante a long terme doit étre maintenue apres la transplantation

du foie, bien que la durée optimale de la therapie reste encore a déterminer [24]. Pour
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les patients atteints de maladie myéloproliférative, une stratégie associant
I'nydroxyurée et I'aspirine pour prévenir les evenements thrombotiques pourrait étre

aussi efficace que la thérapie anticoagulante.

Dans les données du registre européen des transplantations hépatiques,
I'anticoagulation post-transplantation (héparine ou aspirine) a éete instituee chez 200
des 235 patients et la thérapie a été suspendue chez 10 patients. Tous les patients ont
eu un résultat sans incident, sauf pour un patient qui a déclaré une embolie pulmonaire

1 an apreés la transplantation.
8-3-Traitement étiologique[36][47][151][41][152]
8-3-1-Les syndromes myeloprolifératifs
Ils doivent étre traites de maniére urgente lorsque les formes sont évidentes. Un
traitement rapide par I’erythro-apharese est recommandé en cas d’atteinte de la lignée

rouge. Autres traitement peuvent étre administrés ultérieurement comme hydroxyurée,

pipobroman, interféron alpha et anagrélide.

La correction de la carence martiale doit é&tre prudente car elle peut induire une

augmentation rapide de I’hématocrite susceptible d’augmenter le risque de thrombose.

La question se pose du traitement d’une augmentation majeure du volume
globulaire total sans augmentation du volume plasmatique et donc sans augmentation

de I’hématocrite périphérique. Cette question est pour I’instant sans réponse.

Il est préférable de ne traiter ces formes que lorsqu’elles sont associées a une
augmentation tres marquée du volume globulaire total et a une forme sévere de

syndrome de Budd-Chiari, par exemple en attente d’une transplantation hépatique
8-3-2-Les états pro thrombotiques hereditaires :

La présence d’un déficit en proteine C,S ou en antithrombine 111 ,dans la majorite

des cas, ne justifient pas un traitement substitutif
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Au cours du SBC, il serait préférable de donner la protéine C recombinante dans
les formes sévere associée a un déficit trées marque en protéine C

Il N’y a pas de traitement spécifique pour I’état prothrombotique associé au
facteur V Leiden ou a la mutation du gene du facteur |1

Pour cela il faut instaurer une anticoagulation trés précocement pour prévenir les
récidives thrombotiques.

8-3-3-Le syndrome des anticorps antiphospholipides

La base du traitement est I’anticoagulation .Le traitement immunosuppresseur ou
plasmaphérese n’ont pas lieu méme en cas de thrombose extensive aigue.

L’ensemble des AOD ne sont pas recommandés en cas de SAPL, et plus
particulierement chez les patients a haut risque d'événements thrombotiques (patients
pour lesquels les résultats sont positifs a I'ensemble des trois tests des anticorps
antiphospholipides)

8-3-4-L.hémoglobinurie paroxystique nocturne

L’Eculizumab réste le traitement de référence actuel qui est un anticorps qui se
lie spécifiqguement a la fraction C5 du complement. Malheureusement ce traitement
reste tres cher et non disponible au Maroc .

8-3-5-La maladie de Behcet

Le traitement de cette maladie et jusqu’au nos jours fait couler beaucoup d’encre.
Certains experts préconisent I’association des corticoides aux anticoagulants.

Il est recommandé d’associer aussi les immunosuppresseurs ou corticoides aux
anticoagulants ou antiagrégants plaquettaires lors des thromboses récidivantes .

8-3-6-Autres facteurs pro-thrombotiques
-La prise meédicamenteuse doit étre interrompue de facon immédiate.
-Les MICI doivent étre controlés par un traitement de fond.

-L’hyperhomocystéinémie : son controle nécessite une administration de folates.
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9- Evolution et pronostic [153][154][155]

9-1- Evolution

Une bonne évolution se voit dans les formes asymptomatiques, alors que dans les
formes symptomatiques, le taux de mortalité est de 90% dans 3 a 4 ans. Ce déces est
di essentiellement aux hémorragies digestives, a I’insuffisance hepatique sévere et a
I’apparition du carcinome hépato cellulaire dans les formes d’évolution longue dans 2

ab59% paran.

Le SBC peut évoluer vers une cirrhose, une ascite a répétition voire méme une
ascite refractaire, mais la principale complication qui peut survenir au cours de

I’évolution c’est le carcinome hépatocellulaire (CHC).

L association du SBC et le CHC est tres rare, cependant le CHC peut survenir au

cours du suivi d'un SBC chronique, ainsi au cours d’autres hépathopathies chroniques.

La prévalence du CHC varie considérablement, en fonction de l'origine

géographique des patients et de la présence d'autres facteurs carcinogenes.

Les patients souffrant d'un SBC, en particulier les femmes, avec une obstruction
de la veine cave inférieure, ou une obstruction a la fois des veines hépatiques et de la
VCI, une hépathopathie chronique associée au stade de cirrhose sont plus susceptibles

de developper un CHC.

Le diagnostic du d’un CHC sur SBC peut étre difficile et nécessite un radiologue

experimenté, car les caractéristiques typiques du CHC sont souvent absentes.

Le diagnostic différentiel entre les nodules benins et le CHC est egalement
difficile, et un mauvais diagnostic de CHC peut avoir un impact sur la prise en charge
thérapeutique et sur le pronostic. Ainsi, une biopsie hépatique peut étre necessaire pour
confirmer le diagnostic de CHC chez ces patients, et elle est recommandée en cas d’un

nodule hétérogene ou dépasse 3 cm de diamétre. Le taux d'alpha-foetoprotéine (AFP)

121



peut étre un outil de dépistage, plus précieux pour le CHC dans le cadre du SBC. La
valeur de 15 ng/ml est considérée comme la meilleure valeur seuil de I'AFP pour

distinguer entre le CHC et une Iésion bénigne.

Pour cette raison une échographie de dépistage avec un dosage de I’AFP est

recommandée chez les patients ayant un SBC surtout au stade de cirrhose.

La prise en charge thérapeutique du CHC associé au SBC n'est pas bien codifiee,
en raison de la rareté de cette affection. Cependant plusieurs options thérapeutiques
ont été utilisées notamment la résection chirurgicale, la transplantation hépatique, la
chimioembolisation transartérielle qui est largement utilisée dans ce contexte comme

une option alternative pour les cas de CHC non résécable.
9-2- Pronostic

Plusieurs modeéles et indices de pronostic ont été développés par différents

groupes et validés chez des patients atteints de SBC.

L'objectif premier de la mise au point de ces indices a été de quantifier
objectivement la gravité de la maladie et d'évaluer I'effet de diverses stratégies de
traitement sur la survie globale, I'amélioration de la fonction hépatique et la qualité de

vie des patients.

En outre, les avantages d'un modéle de pronostic largement accepté seront

nombreux.

Les facteurs pronostics du SBC déependent du score de Child-Pugh et le score de
MELD. Cependant ces scores n’identifient que les résultats chez les patients atteints de

cirrhose du foie et de nombreux patients ne présentant pas la cirrhose.

Zeitoun et al. ont publié le premier indice pronostique utilisant une équation
discriminante a partir de variables indépendantes associées au résultat, ce qui est

connu sous le nom de Clichy score .Par la suite, le méme groupe a amélioré les scores
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prédictifs en ajoutant la forme morphologique de SBC qui est connue sous le nom de

nouvelle partition de Clichy et a été publié en 2003.

Une étude internationale combinant des patients de France, des Pays-Bas et des
Etats-Unis a été menée et comprenait des patients subissant un TIPSS. Le score
propose a été appelé le score BCS de Rotterdam. La catégorisation pronostique des
patients en bons, intermédiaires et mauvais pronostic, en fonction de I'équation
discriminante dérivee de I'enquéte indépendante des prédicteurs associés aux resultats

dans I'analyse multi variée a été effectuée.
Le pronostic du SBC s’est nettement amélioré au cours des derniéres années.

L’histoire naturelle n’est pas bien connue. La mortalité spontanee serait
d’environ 90% a 4 ans. Le pronostic global actuel est bon, avec une survie a 5 ans de

85 % sous reserve d’une prise en charge spécialisée et multidisciplinaire initiale.
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Conclusion
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Le syndrome de Budd-Chiari (SBC) est une maladie vasculaire du foie,
caractérisée par une obstruction partielle ou totale du flux veineux hépatique dans
I’espace vasculaire situé entre les veines hépatiques, (minimum 02 veines), et la
jonction entre la veine cave inférieure et I’oreillette droite, Cette definition exclue
donc les causes d’amont (syndrome d’obstruction sinusoidale appelé auparavant
maladie veino-occlusive) et d’aval (causes cardiaques).ll peut entrainer une
insuffisance hépatique aigue, une hypertension portale, une cirrhose et méme un

carcinome hépatocellulaire.
Le SBC peut étre :

-Primitif : c’est le cas le plus fréquent, secondaire a une thrombose révélant un
état pro thrombotique sous-jacent et leurs associations et souvent trouvé dans 2/3 des
cas ,dont les principaux sont les syndromes myéloprolifératifs dans la majorité des cas,
les etats thrombophilique héréditaires dans environs 25 % des cas, un syndrome des
antiphospholipides dans environ 20 % des cas et une hémoglobinurie paroxystique

nocturne ou une maladie de Behget dans environ 5 % des cas .

-Secondaire : défini par I’obstruction endoluminale par du matériel d’origine
extravasculaire (tumeur bénigne ou maligne, abcés, kyste parasitaire ou non), ou par

une compression extrinseque.

La symptomatologie clinique est trés riche et polymorphe. Il existe plusieurs
formes cliniques, mais la gravité est plus marquée dans la forme aigue. Les
complications sont surtout I’hémorragie digestive et I’ascite, la cirrhose et le

carcinome hépatocellulaire.

L’échographie abdomino-pelvienne couplée au doppler représente I’examen de
premiere intention, qui, avec I’angioscanner et I’angio IRM abdominale constituent la

pierre angulaire du diagnostic radiologique.
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La FOGD est I’examen de choix en cas d’HTP, a but diagnostique et

thérapeutique.

Le traitement comprend plusieurs volets, le traitement des complications de
I’HTP et celui des facteurs pro thrombotiques lorsque c’est possible, mais surtout
repose sur le traitement médical a base des anticoagulants .En cas d’atteinte veineuse
localisé I’angioplastie est le traitement de premier choix, et la dérivation porto
systémique prend sa place en deuxiéme lieu apres I’angioplastie. La transplantation

hépatique ou la thérapie de secours en cas d’échec du traitement conventionnel.

Notre étude illustre la diversité des étiologies, I’intérét de la radiologie, la
difficulté de la prise en charge et surtout le retard dans les méthodes thérapeutiques

notamment le TIPS et I’angioplastie.
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Résumeé

Titre: L’hypertension portale sur syndrome de Budd Chiari: & propos d’une série
universitaire

Auteur: Bouissehak Mohammed
Rapporteur: Pr. Imane Ben El Barhdadi

Mots clés: syndrome de Budd Chiari-Facteur prothrombotique-HTP-Traitement

Introduction: le SBC est une maladie vasculaire du foie, caractérisée par une
obstruction du flux veineux hépatique dans I’espace vasculaire situé entre les veines
hépatiques (minimum deux veines),et la jonction entre la veine cave inférieure et I’oreillette
droit

Matériels et méthodes: c’est une étude rétrospective de 25 malades suivis en médecine
C de gastroentérologie (I’Hopital Ibn Sina du CHU de Rabat),sur une période de 28 ans(1991
a 2020)

Objectifs: déterminer les facteurs pro-thrombotiques, la place de I’'imagerie dans le
diagnostic et les modalités thérapeutiques

Résultats: I’age moyen chez nos malades est de 27 ans+12.71,le sexe ratio F/H est de
2.57.L ascite était le maitre symptéme(52%).L’échographie abdominale couplée au doppler et
I’angioscanner abdominal étaient les deux examens clés du diagnostic. Tous nos malades
étaient au stade d’HTP avec des varices cesophagiennes dans 84% et gastriques associées dans
20%.Les étiologies étaient la maladie de Behget (20%),le déficit en protéine S(16%),le déficit
en protéine C (16%), la thrombocytémie essentielle (8%), et 4% pour le clone HPN, la
sarcoidose systémique, la maladie de Biermer, la maladie cceliaque, la maladie de Kahler, la
cause hormonale. Un cas avait un SBC secondaire sur CHC. Chez cing mlalades
I’anticoagulation était instaurée. Nos malades avaient bénéficié d’un traitement étiologique,
associé aux traitements des complications d’HTP. L’évolution était marquée par le déces de 5
malades (20%)

Conclusion: le SBC est une maladie vasculaire rare d’étiologies trés variées et de
pronostic assez réservé
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Abstract

Title: Portal hypertension in Budd Chiari syndrome: about a university series
Author: Bouissehak Mohammed
Rapporteur: Pr. Imane Ben El Barhdadi

Keywords: Budd Chiari syndrome-Prothrombotic factor-PTH-Treatment

Introduction: BSC is a vascular disease of the liver, characterized by an obstruction of
the hepatic venous flow in the vascular space located between the hepatic veins (minimum
two veins), and the junction between the inferior vena cava and the right atrium

Materials and methods: it is a retrospective study of 25 patients followed in medicine
C of gastroenterology (Ibn Sina Hospital of the CHU of Rabat), over a period of 28 years
(1991 to 2020)

Objectives: to determine the pro-thrombotic factors, the place of imaging in the
diagnosis and the therapeutic modalities

Results: the mean age of our patients was 27 years+12.71 years, the sex ratio F/H was
2.57.ascites was the main symptom (52%).abdominal ultrasound coupled with doppler and
abdominal angioscanner were the two key examinations for diagnosis. all our patients were at
the stage of PH with esophageal varices in 84% and associated gastric varices in 20%. The
etiologies were Behcet's disease (20%), protein S deficiency (16%), protein C deficiency
(16%), essential thrombocythemia (8%), and 4% for the HPN clone, systemic sarcoidosis,
Biermer's disease, celiac disease, Kahler's disease, and hormonal causes. One case had a
secondary SBC on CHC. In five patients anticoagulation was instituted. Our patients had
benefited from an etiological treatment, associated with the treatment of complications of PH.
The evolution was marked by the death of 5 patients (20%)

Conclusion: SBC is a rare vascular disease with a wide variety of etiologies and a
rather poor prognosis.
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