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1- ENSEIGNANTS-CHERCHEURS MEDECINS

ET

PHARMACIENS
PROFESSEURS :
Décembre 1984
Pr. MAAOUNI Abdelaziz Médecine Interne — Clinique Royale
Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajdi Anesthésie -Réanimation
Pr. SETTAF Abdellatif pathologie Chirurgicale
Novembre et Décembre 1985
Pr. BENSAID Younes Pathologie Chirurgicale
Janvier, Février et Décembre 1987
Pr. CHAHED OUAZZANI Houria Gastro-Entérologie
Pr. LACHKAR Hassan Médecine Interne
Pr. YAHY AOUI Mohamed Neurologie

Décembre 1988
Pr. BENHAMAMOUCH Mohamed Najib Chirurgie Pédiatrique




Pr.

DAFIRI Rachida

Décembre 1989

Pr.
Pr.
Pr.

ADNAOUI Mohamed
CHAD Bouziane
OUAZZANI Taibi Mohamed Réda

Janvier et Novembre 1990

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

CHKOFF Rachid
HACHIM Mohammed*
KHARBACH Aicha
MANSOURI Fatima
TAZI Saoud Anas

Février Avril Juillet et Décembre 1991

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
. KHATTAB Mohamed
Pr.
Pr.

Pr

AL HAMANY Zaitounia
AZ70UZI Abderrahim
BAYAHIA Rabéa
BELKOUCHI Abdelkader
BENCHEKROUN Belabbes Abdellatif
BENSOUDA Yahia
BERRAHO Amina
BEZZAD Rachid
CHABRAOUI Layachi
CHERRAH Yahia
CHOKAIRI Omar

SOULAYMANI Rachida
TAOUFIK Jamal

Décembre 1992

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

AHALLAT Mohamed
BENSOUDA Adil
BOUIJIDA Mohamed Najib
CHAHED OUAZZANI Laaziza
CHRAIBI Chafiq
DEHAYNI Mohamed*

EL OUAHABI Abdessamad
FELLAT Rokaya

GHAFIR Driss*

JIDDANE Mohamed
TAGHY Ahmed

ZOUHDI Mimoun

Mars 1994

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

Pr.

BENJAAFAR Noureddine
BEN RAIS Nozha
CAOUI Malika

CHRAIBI Abdelmjid

EL AMRANI Sabah

Radiologie

Médecine Interne —Doyen de la FMPR
Pathologie Chirurgicale
Neurologie

Pathologie Chirurgicale
Médecine-Interne
Gynécologie -Obstétrique
Anatomie-Pathologique
Anesthésie Réanimation

Anatomie-Pathologique

Anesthésie Réanimation —Doyen de la FMPO
Néphrologie

Chirurgie Générale

Chirurgie Générale

Pharmacie galénique

Ophtalmologie

Gynécologie Obstétrique

Biochimie et Chimie

Pharmacologie

Histologie Embryologie

Pédiatrie

Pharmacologie — Dir. du Centre National PV
Chimie thérapeutique V.D a la pharmacie+Dir du
CEDOC

Chirurgie Générale V.D Aff. Acad. et Estud
Anesthésie Réanimation

Radiologie

Gastro-Entérologie

Gynécologie Obstétrique

Gynécologie Obstétrique

Neurochirurgie

Cardiologie

Meédecine Interne A
. :.'—

Anatomie Q\m

Chirurgie Générale

Microbiologie “&\\s“

*’~\-.-:"-'"
Radiothérapie
Biophysique

Biophysique

Endocrinologie et Maladies Métaboliques Doyen de la

FMPA
Gynécologie Obstétrique




Pr.
Pr.
. ERROUGANI Abdelkader
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

Pr

EL BARDOUNI Ahmed
EL HASSANI My Rachid

ESSAKALI Malika
ETTAYEBI Fouad
HADRI Larbi*
HASSAM Badredine
IFRINE Lahssan
JELTHI Ahmed
MAHFOUD Mustapha
RHRAB Brahim
SENOUCI Karima

Mars 1994

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

ABBAR Mohamed*
ABDELHAK M’barek
BELAIDI Halima
BENTAHILA Abdelali
BENYAHIA Mohammed Ali
BERRADA Mohamed Saleh
CHAMI Ilham
CHERKAOUI Lalla Ouafae
JALIL Abdelouahed
LAKHDAR Amina
MOUANE Nezha

Mars 1995

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

ABOUQUAL Redouane
AMRAOUI Mohamed
BAIDADA Abdelaziz
BARGACH Samir

CHAARI Jilali*

DIMOU M’barek*

DRISSI KAMILI Med Nordine*
EL MESNAOUI Abbes
ESSAKALI HOUSSYNI Leila
HDA Abdelhamid*

IBEN ATTYA ANDALOUSSI Ahmed
OUAZZANI CHAHDI Bahia
SEFIANI Abdelaziz
ZEGGWAGH Amine Ali

Décembre 1996

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

AMIL Touriya*

BELKACEM Rachid
BOULANOUAR Abdelkrim

EL ALAMI EL FARICHA EL Hassan
GAOUZI Ahmed

MAHFOUDI M’barek*

OUADGHIRI Mohamed
OUZEDDOUN Naima

ZBIR EL Mehdi*

Novembre 1997

Traumato-Orthopédie
Radiologie

Chirurgie Générale- Directeur CHIS
Immunologie

Chirurgie Pédiatrique
Médecine Interne
Dermatologie

Chirurgie Générale
Anatomie Pathologique
Traumatologie — Orthopédie
Gynécologie —Obstétrique
Dermatologie

Urologie

Chirurgie — Pédiatrique
Neurologie

Pédiatrie

Gynécologie — Obstétrique
Traumatologie — Orthopédie
Radiologie

Ophtalmologie

Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Réanimation Médicale

Chirurgie Générale

Gynécologie Obstétrique
Gynécologie Obstétrique

Médecine Interne

Anesthésie Réanimation
Anesthésie Réanimation

Chirurgie Générale
Oto-Rhino-Laryngologie
Cardiologie - Directeur HMI Med V

Urologie
Ophtalmologie
‘ ;
\""" Q\\Q
\":‘."
Pédiatrie
Radiologie

Génétique
Réanimation Médicale

Traumatologie-Orthopédie
Nephrologie

Cardiologie

Radiologie
Chirurgie Pédiatrie
Ophtalmologie
Chirurgie Générale



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

ALAMI Mohamed Hassan
BEN SLIMANE Lounis
BIROUK Nazha
ERREIMI Naima
FELLAT Nadia
HAIMEUR Charki*
KADDOURI Noureddine
KOUTANI Abdellatif
LAHLOU Mohamed Khalid
MAHRAOUI CHAFIQ
TAOUFIQ Jallal

YOUSFI MALKI Mounia

Novembre 1998

Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

. AFIFI RAJAA

. BENOMAR ALI
.BOUGTAB Abdesslam
. ER RIHANI Hassan

. BENKIRANE Majid*

. KHATOURI ALI*

Janvier 2000

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

ABID Ahmed*

AIT OUMAR Hassan

BENJELLOUN Dakhama Badr.Sououd
BOURKADI Jamal-Eddine

CHARIF CHEFCHAOUNI Al Montacer
ECHARRAB EI Mahjoub

EL FTOUH Mustapha

EL MOSTARCHID Brahim*

ISMAILI Hassane*

MAHMOUDI Abdelkrim*
TACHINANTE Rajae

TAZI MEZALEK Zoubida

Novembre 2000

Pr.
Pr.
Pr.
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

EL MAGHRAOUI Abdellah*
GHARBI Mohamed El Hassan
MAHASSINI Najat
MDAGHRI ALAOUI Asmae
ROUIMI Abdelhadi*

Décembre 2000

Pr

. ZOHAIR ABDELAH*

Gynécologie-Obstétrique
Urologie

Neurologie

Pédiatrie

Cardiologie

Anesthésie Réanimation
Chirurgie Pédiatrique
Urologie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Psychiatrie

Gynécologie Obstétrique

Gastro-Entérologie
Neurologie — Doyen de la FMP Abulcassis
Chirurgie Générale

Oncologie Médicale

Hématologie

Cardiologie ;

,\c._té g

c\\e\“w\\w‘w '

Pneumophtisiologie ) //v:*\*

Pédiatrie .:} pod®

Pédiatrie Sl

Pneumo-phtisiologie
Chirurgie Générale
Chirurgie Générale
Pneumo-phtisiologie
Neurochirurgie

Traumatologie Orthopédie- Dir. Hop. Av. Marr.

Anesthésie-Réanimation Inspecteur du SSM

Anesthésie-Réanimation
Médecine Interne

Neurologie

Gastro-Entérologie

Chirurgie Générale

Cardiologie

Anesthésie-Réanimation

Pédiatrie Directeur Hop. Chekikh Zaied
Urologie

Rhumatologie

Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Anatomie Pathologique

Pédiatrie

Neurologie

ORL



Décembre 2001

Pr

Pr

. BALKHI Hicham*
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
. KABIRI EL Hassane*
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

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

DAALI Mustapha*

DRISSI Sidi Mourad*

EL HIJRI Ahmed

EL MAAQILI Moulay Rachid
EL MADHI Tarik

EL OUNANI Mohamed
ETTAIR Said

GAZZAZ Miloudi*

HRORA Abdelmalek
KABBAJ Saad

LAMRANI Moulay Omar

LEKEHAL Brahim

MAHASSIN Fattouma*

MEDARHRI Jalil

MIKDAME Mohammed*

MOHSINE Raouf

NOUINI Yassine

SABBAH Farid

SEFIANI Yasser

TAOUFIQ BENCHEKROUN Soumia

Décembre 2002

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
. BENZZOUBEIR Nadia
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

Pr

AL BOUZIDI Abderrahmane*
AMEUR Ahmed *

AMRI Rachida

AOURARH Aziz*

BAMOU Youssef *
BELMEJDOUB Ghizlene*
BENZEKRI Laila

BERNOUSSI Zakiya

BICHRA Mohamed Zakariya*

CHOHO Abdelkrim *

CHKIRATE Bouchra

EL ALAMI EL FELLOUS Sidi Zouhair
EL HAOURI Mohamed *

Anesthésie-Réanimation
Neurologie

Néphrologie
Pneumo-phtisiologie
Gastro-Entérologie
Cardiologie

Pédiatrie S ;
. %
Rhumatologie JC %
Anatomie //“ B
9!

W

M'n..,‘ /
Radiologie 5 o
Radiologie P
Chirurgie Générale L
Radiologie

Anesthésie-Réanimation
Neuro-Chirurgie
Chirurgie-Pédiatrique

Chirurgie Générale

Pédiatrie Directeur. Hop.d’Enfants
Neuro-Chirurgie

Chirurgie Générale
Anesthésie-Réanimation
Chirurgie Thoracique
Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Vasculaire Périphérique
Médecine Interne

Chirurgie Générale

Hématologie Clinique

Chirurgie Générale

Urologie Directeur Hopital Ibn Sina
Chirurgie Générale

Chirurgie Vasculaire Périphérique
Pédiatrie

Anatomie Pathologique
Urologie

Cardiologie
Gastro-Entérologie
Biochimie-Chimie
Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Dermatologie
Gastro-Entérologie
Anatomie Pathologique
Psychiatrie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Chirurgie Pédiatrique
Dermatologie



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

FILALI ADIB Abdelhai

HAIJJI Zakia

IKEN Ali

JAAFAR Abdeloihab*
KRIOUILE Yamina
LAGHMARI Mina
MABROUK Hfid*
MOUSSAOUI RAHALI Driss*
OUJILAL Abdelilah

RACHID Khalid *

RAISS Mohamed

RGUIBI IDRISSI Sidi Mustapha*
RHOU Hakima

SIAH Samir *

THIMOU Amal

ZENTAR Aziz*

Janvier 2004

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

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

EL FENNI Jamal*

EL HANCHI ZAKI

EL KHORASSANI Mohamed
EL YOUNASSI Badreddine*
HACHI Hafid

JABOUIRIK Fatima
KHARMAZ Mohamed
MOUGHIL Said

OUBAAZ Abdelbarre*
TARIB Abdelilah*

TIJAMI Fouad

ZARZUR Jamila

Janvier 2005

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

ABBASSI Abdellah

AL KANDRY Sif Eddine*
ALLALI Fadoua
AMAZOUZI Abdellah
AZI17Z Noureddine*
BAHIRI Rachid
BARKAT Amina
BENYASS Aatif
BERNOUSSI Abdelghani
DOUDOUH Abderrahim*
EL HAMZAOUI Sakina*

Gynécologie Obstétrique
Ophtalmologie

Urologie

Traumatologie Orthopédie
Pédiatrie

Ophtalmologie
Traumatologie Orthopédie
Gynécologie Obstétrique
Oto-Rhino-Laryngologie
Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Générale
Pneumophtisiologie
Néphrologie

Anesthésie Réanimation
Pédiatrie

Chirurgie Générale

Ophtalmologie
Anatomie Pathologique
Oto-Rhino-Laryngologie
Gastro-Entérologie
Anesthésie Réanimation

Stomatologie et Chirurgie Maxillo-faciale

c.t o
ot “

Neurologie
Traumatologie Orthopédie
Anatomie Pathologique
Radiologie

Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Cardiologie b&\\w
Chirurgie Générale

Pédiatrie

Traumatologie Orthopedle
Chirurgie Cardio-Vasculaire
Ophtalmologie

Pharmacie Clinique
Chirurgie Générale
Cardiologie

Chirurgie Réparatrice et Plastique
Chirurgie Générale
Rhumatologie
Ophtalmologie
Radiologie
Rhumatologie
Pédiatrie
Cardiologie
Ophtalmologie
Biophysique
Microbiologie



Pr. HAJJI Leila

Pr. HESSISSEN Leila

Pr. JIDAL Mohamed*

Pr. LAAROUSSI Mohamed
Pr. LYAGOUBI Mohammed
Pr. NIAMANE Radouane*
Pr. RAGALA Abdelhak

Pr. SBIHI Souad

Pr. ZERAIDI Najia

Décembre 2005
Pr. CHANI Mohamed

Avril 2006

Pr. ACHEMLAL Lahsen*

Pr. AKJOUJ Said*

Pr. BELMEKKI Abdelkader*
Pr. BENCHEIKH Razika

Pr. BIYI Abdelhamid*

Pr. BOUHAFS Mohamed El Amine
Pr. BOULAHY A Abdellatif*
Pr. CHENGUETI ANSARI Anas
Pr. DOGHMI Nawal

Pr. FELLAT Ibtissam

Pr. FAROUDY Mamoun

Pr. HARMOUCHE Hicham
Pr. HANAFI Sidi Mohamed*
Pr. IDRISS LAHLOU Amine*
Pr. JROUNDI Laila

Pr. KARMOUNI Tariq

Pr. KILI Amina

Pr. KISRA Hassan

Pr. KISRA Mounir

Pr. LAATIRIS Abdelkader*
Pr. LMIMOUNI Badreddine*
Pr. MANSOURI Hamid*

Pr. OUANASS Abderrazzak
Pr. SAFI Soumaya*

Pr. SEKKAT Fatima Zahra
Pr. SOUALHI Mouna

Pr. TELLAL Saida*

Pr. ZAHRAOUI Rachida

Octobre 2007

Pr. ABIDI Khalid

Pr. ACHACHI Leila

Pr. ACHOUR Abdessamad*
Pr. AIT HOUSSA Mahdi*
Pr. AMHAIJJI Larbi*

Pr. AOUFI Sarra
Pr. BAITE Abdelouahed*

Cardio logie (mise en disponibilité)
Pédiatrie

Radiologie

Chirurgie Cardio-vasculaire
Parasitologie

Rhumatologie

Gynécologie Obstétrique
Histo-Embryologie Cytogénétique
Gynécologie Obstétrique

Anesthésie Réanimation

Rhumatologie
Radiologie

Hématologie

O.R.L

Biophysique

Chirurgie - Pédiatrique
Chirurgie Cardio — Vasculaire
Gynécologie Obstétrique
Cardiologie

Cardiologie

Anesthésie Réanimation
Médecine Interne

Anesthésie Réanimation sgaxc;f g

Microbiologie i
Radiologie ) A\t\*\’
Urologie .:} pod®
Pédiatrie Dol

Psychiatrie -

Chirurgie — Pédiatrique
Pharmacie Galénique
Parasitologie
Radiothérapie
Psychiatrie
Endocrinologie
Psychiatrie

Pneumo — Phtisiologie
Biochimie

Pneumo — Phtisiologie

Réanimation médicale

Pneumo phtisiologie

Chirurgie générale

Chirurgie cardio vasculaire
Traumatologie orthopédie

Parasitologie

Anesthésie réanimation Directeur ERSM




Pr. BALOUCH Lhousaine*
Pr. BENZIANE Hamid*

Pr. BOUTIMZINE Nourdine
Pr. CHARKAOQOUI Naoual*
Pr. EHIRCHIOU Abdelkader*
Pr. ELABSI Mohamed

Pr. EL MOUSSAOQOUI Rachid
Pr. EL OMARI Fatima

Pr. GHARIB Noureddine

Pr. HADADI Khalid*

Pr. ICHOU Mohamed*

Pr. ISMAILI Nadia

Pr. KEBDANI Tayeb

Pr. LALAOUI SALIM Jaafar*
Pr. LOUZI Lhoussain*

Pr. MADANI Naoufel

Pr. MAHI Mohamed*

Pr. MARC Karima

Pr. MASRAR Azlarab

Pr. MRABET Mustapha*

Pr. MRANI Saad*

Pr. OUZZIF Ez zohra*

Pr. RABHI Monsef*

Pr. RADOUANE Bouchaib*
Pr. SEFFAR Myriame

Pr. SEKHSOKH Yessine*

Pr. SIFAT Hassan*

Pr. TABERKANET Mustafa*
Pr. TACHFOUTI Samira

Pr. TAJDINE Mohammed Tariq*
Pr. TANANE Mansour*

Pr. TLIGUI Houssain

Pr. TOUATI Zakia

Décembre 2007

Pr. DOUHAL ABDERRAHMAN
Décembre 2008

Pr ZOUBIR Mohamed*
Pr TAHIRI My El Hassan*

Mars 2009

Pr. ABOUZAHIR Ali*

Pr. AGDR Aomar*

Pr. AIT ALI Abdelmounaim*

Pr. AIT BENHADDOU EI hachmia
Pr. AKHADDAR Ali*

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

Chirurgie plastique et réparatrice
Radiothérapie
Oncologie médicale
Dermatologie
Radiothérapie
Anesthésie réanimation
Microbiologie
Réanimation médicale
Radiologie

Pneumo phtisiologie
Hématologie biologique
Meédecine préventive santé publique et hygiéne
Virologie

Biochimie-chimie . p
Médecine interne c\\e\“*“:;"‘” /
Radiologie T / o
. . . * f “
Microbiologie [ ‘g et
Microbiologie o)
Radiothérapie -
Chirurgie vasculaire périphérique
Ophtalmologie
Chirurgie générale
Traumatologie orthopédie
Parasitologie

Cardiologie

Ophtalmologie

Anesthésie Réanimation
Chirurgie Générale

Médecine interne
Pédiatre

Chirurgie Générale
Neurologie
Neuro-chirurgie



Pr. ALLALI Nazik Radiologie

Pr. AMINE Bouchra Rhumatologie

Pr. ARKHA Yassir Neuro-chirurgie

Pr. BELYAMANI Lahcen* Anesthésie Réanimation

Pr. BJIJOU Younes Anatomie

Pr. BOUHSAIN Sanae* Biochimie-chimie

Pr. BOUI Mohammed* Dermatologie

Pr. BOUNAIM Ahmed* Chirurgie Générale

Pr. BOUSSOUGA Mostapha* Traumatologie orthopédique

Pr. CHAKOUR Mohammed * Hématologie biologique

Pr. CHTATA Hassan Toufik* Chirurgie vasculaire périphérique

Pr. DOGHMI Kamal* Hématologie clinique

Pr. EL MALKI Hadj Omar Chirurgie Générale

Pr. EL OUENNASS Mostapha* Microbiologie

Pr. ENNIBI Khalid* Médecine interne

Pr. FATHI Khalid Gynécologie obstétrique

Pr. HASSIKOU Hasna * Rhumatologie

Pr. KABBAJ Nawal Gastro-entérologie

Pr. KABIRI Meryem Pédiatrie

Pr. KARBOUBI Lamya Pédiatrie

Pr. L’KASSIMI Hachemi* Microbiologie Directeur Hopital My Ismail
Pr. LAMSAOQOURI Jamal* Chimie Thérapeutique

Pr. MARMADE Lahcen Chirurgie Cardio-vasculaire

Pr. MESKINI Toufik Pédiatrie

Pr. MESSAOUDI Nezha * Hématologie biologique

Pr. MSSROURI Rahal Chirurgie Générale S ;
Pr. NASSAR Ittimade Radiologie g\\a“s"“\‘f oy
Pr. OUKERRAJ Latifa Cardiologie = / ‘n®
Pr. RHORFI Ismail Abderrahmani * Pneumo-phtisiologie v] oo
PROFESSEURS AGREGES : &5
Octobre 2010 =

Pr. ALILOU Mustapha Anesthésie réanimation

Pr. AMEZIANE Taoufig* Meédecine interne

Pr. BELAGUID Abdelaziz Physiologie

Pr. BOUAITY Brahim* ORL

Pr. CHADLI Mariama* Microbiologie

Pr. CHEMSI Mohamed* Médecine aéronautique

Pr. DAMI Abdellah* Biochimie chimie

Pr. DARBI Abdellatif* Radiologie

Pr. DENDANE Mohammed Anouar Chirurgie pédiatrique

Pr. EL HAFIDI Naima Pédiatrie

Pr. EL KHARRAS Abdennasser* Radiologie

Pr. EL MAZOUZ Samir Chirurgie plastique et réparatrice

Pr. EL SAYEGH Hachem Urologie

Pr. ERRABIH Ikram Gastro entérologie

Pr. LAMALMI Najat Anatomie pathologique

Pr. MOSADIK Ahlam Anesthésie Réanimation

Pr. MOUJAHID Mountassir* Chirurgie générale

Pr. NAZIH Mouna* Hématologie biologique

Pr. ZOUAIDIA Fouad Anatomie pathologique



Mai 2012
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INTRODUCTION |




La biliopathie portale est 1’ensemble des anomalies des voies biliaires extra-

hépatiques (incluant le canal cystique et la vésicule biliaire) avec ou sans anomalies des

voies biliaires intra-hépatiques chez les patients porteurs d’un cavernome portal suite a

une thrombose veineuse portale extra-hépatique non cirrhotique et non néoplasique [1, 2].

Son incidence est difficile a déterminer a cause de sa rareté et de son caracteére

symptomatique dans seulement 5 a 50 % des cas [1].

Deux mécanismes physiopathologiques ¢éventuellement intriqués expliquent ces

anomalies :

>

>

Le mécanisme compressif : le plus fréquent, en rapport avec une compression
de la lumiere biliaire par un réseau veineux péri-biliaire qui fait partie du
cavernom portal.

Le mécanisme ischémique: a [lorigine des I€sions ischémiques et
inflammatoires de la paroi biliaire par extension de la thrombose au niveau

capillaire ou artériolaire.

Le diagnostic est un diagnostic d’exclusion, reposant sur trois critéres

» La présence du cavernome portal ;

» La présence de changements cholangiographiques typiques

la

o

la

o

cholangiopancréatographie = endoscopique rétrograde (CPRE) ou
cholangiographie par résonance magnétique (bili-IRM) : la compression
extrinseque avec ou sans dilatation d’amont, Dirrégularité des contours des
canaux, le défaut de remplissage ou d’opacification biliaire, 1’angulation du

canal biliaire et ’ectasie;



» Et enfin, I’absence d’autres causes de ces anomalies biliaires: la cholangite
sclérosante primitive, le cholangicarcinome, les Iésions iatrogénes des voies
biliaires, la cholangiopatie du syndrome d’immunodéficience acquise, la

cholangite ischémique et toxique, la lithiase biliaire, la parasitose ainsi que

les anomalies congénitales des voies biliaires [1].

La prise en charge thérapeutique varie en fonction des caractéristiques cliniques et

radiologiques de chaque patient [1].

Ce travail est une étude rétrospective d’une série de 7 cas de biliopathie portale

colligés au service de chirurgie B en collaboration avec le service de medecine C du CHU Ibn

Sina de Rabat.

A la lumiere de nos observations et des données de la littérature, nous nous proposons
de faire le point sur les aspects épidémiologiques, cliniques, para-cliniques ainsi que les

modalités thérapeutiques de cette maladie.






La biliopathie portale a été décrite sous une multitude de noms dans la littérature :

+ La pseudo-cholangite sclérosante Dilawari et Chawla (1992)
+ La biliopathie portale Sarin et al (1992)

¢ Le pseudocholangiocarcinome Bayraktara (1995)

+ La biliopathie portale hypertensive Dhiman et al (2007)

++ La biliopathie vasculaire Rosenthal MD (2008)

+ La biliopathie portale extra-hépatique Walser-Olivos NE (2011)

« La ductopathie portale, la cholangiopathie portale Varma V (2014)

« La cholangiopathie portale caverneuse Dhiman RK (2014)

Cependant, le terme de biliopathie portale suggéré par Sarin et al semble
actuellement adopté par la majorit¢ des auteurs pour décrire les anomalies

cholangiographiques dans cette entité [3].






En 1944, Fraser et Brown ont évoqué les premiers, la relation entre 1’obstruction
biliaire symptomatique et les veines collatérales chez les patients porteurs d’une thrombose

veineuse portal extra-hépatique [1].

En 1965, Gibson et Al ont rapport¢ 28 cas de TVPEH, ils ont trouvé [Iictere
cholestatique chez 5 patients, dont seulement 1 cas d’ictére a était attribué a la compression
extrinseque par une grosse veine collatérale retrouvée au cours de I’intervention chirurgicale

de dérivation portale.

La premiere description des changements cholangiographiques chez les patients

porteurs d’'une TVPEH a été faite par Williams et al en 1982.

La premiére étude prospective des anomalies biliaires a la cholangiopancreatographie
endoscopique retrograde chez les patients porteurs d’'une TVPEH a été publi¢ par Dilawari

et Chawla en 1992 [4].

Depuis lors, plusieurs séries de cas de biliopathie portale ont ét¢ publiées dans la

littérature [3]



| EMBRYOLOGIE |




Quand I’embryon humain a environ 3 mm long, a la 5¢me semaine de vie intra-
utérine, un épaississement de I’endoderme apparait a la face ventrale de tractus gastro-
intestinal primitif (duodénum) dans le mésentere ventrale, juste en aval de la jonction de

I’intestin primitif antérieur et moyen, c’est le diverticule hépatique.

De ce diverticule naitront (le foie, les voies biliaires extra-hépatiques, la vésicule
biliaire et le bourgeon ventral du pancréas) et il se divise en deux bourgeons, le bourgeon

cranien et le bourgeon caudal.

» Le bourgeon cranien pousse son chemin ventralement et supérieurement vers
le septum transversum primitif qui sépare la cavité thoracique de la cavité
ceelomique. Ce bourgeon est composé d'une masse solide de cellules endo-
dermiques s'é¢tendant dans la substance du septum transversum comme des
colonnes cellulaires solides droite et gauche, qui forment finalement les lobes
droit et gauche du foie. Cette croissance vers le haut a partir duodénum vers le
septum transversum représente le mécanisme de formation du foie, du canal
hépatique commun et de la voie biliaire principale.

» Le bourgeon caudal du diverticule se divise en bourgeons supérieur et
inférieur, le bourgeon supérieur a I’origine de la vésicule biliaire et du canal

cystique et a partir du bourgeon inferieur nait le pancréas ventral.

Lorsque l'embryon est de 5 mm de long, les deux lobes du foie se forment et un
cylindre solide de cellules endodermiques représente les voies biliaires extra-hépatiques, la

vésicule biliaire et la ramification du canal cystique.

Au début de la septieme semaine de vie intra-utérine, la recanalisation a lieu au sein de
la masse cellulaire endodermique solide de I’arbre biliaire extra-hépatique, une lumicre se
forme alors dans la voie biliaire principale, les canaux hépatiques, le canal cystique et dans la

vésicule biliaire.



Lorsque I'embryon atteint 7 mm de long, la voie biliaire principale est attachée a la

face ventrale du duodénum en contact étroit avec le bourgeon pancréatique ventral.

Et a la sixiéme semaine, le bourgeon pancréatique ventral et la voie biliaire principale
subissent une rotation horaire autour du duodénum, du mésentére ventral au mésentére dorsal

et a la fin de cette rotation on observe la pénétration de la voie biliaire principale dans la face

postérieure gauche du duodénum (figurel) [5,6].

Ventral

. orgal
Mesog,astnum

esogast-
fu

Cranial hud

Caudal bud

Ventral pancreas

Hepatic ducts‘

Ventral
pancreas

Figure 1: Développement des voies biliaires chez I'embryon humain entre la S5éme

et la 7éme semaine de la vie intra-utérine.
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I. ANATOMIE DES VOIES BILIAIRES :

A. ANATOMIE DESCRIPTIVE :
1. Les voies biliaires intra-hépatiques :

Elles sont formées des canaux sous-segmentaires, segmentaires, et sectoriels, qui se

réunissent pour former les canaux hépatiques droit et gauche [7].
Le foie est divisé par le ligament falciforme en lobes droit et gauche :

» Le lobe gauche est divisé en secteurs médial et latéral. Le secteur latéral
gauche est divisé en segments supérieur (segment II) et inférieur (segment I11),
L’union des conduits des segments II et III forme le canal hépatique gauche
qui recoit ensuite le conduit du segment IV, sa longueur moyenne est de 1,7
cm et son diamétre est de 3,0 mm.

» Le lobe droit est divisé en secteurs antérieur et postérieur, chacun d'eux est
subdivisé en segments supérieur et inférieur. Le conduit sectoriel antérieur
droit draine les segments V (antéro-inferieur) et VIII (antéro-supérieur) et le
conduit sectoriel postérieurs droit draine les segments VI (postéro-inferieur) et
VII (postéro-supérieur). L’union du CSAD et du CSPD forme le canal
hépatique droit, le CSPD passe horizontalement et se courbe autour du
CSAD pour former le canal hépatique droit, sa longueur moyenne est de 0,9

cm et son diamétre est de 2,6 mm.

Les canaux hépatiques droit et gauche drainent le lobe caudé (segment I). Ce modéle
de formation du canal hépatique droit est observé dans 57 % de la population et du canal

hépatique gauche dans 67 % de la population (figure 2) [7,8].
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2. Les voies biliaires extra-hépatiques :

Les canaux hépatiques droit et gauche s'unissent dans le hile (la confluence biliaire
supérieure) devant la branche droite de la veine porte pour former le canal hépatique
commun. La limite inférieure du canal hépatique commun est définie par sa jonction avec le
canal cystique dans un angle aigu (la confluence biliaire inferieure), sa longueur varie de 1 a

7.5cm et son diametre est de 4.0 mm [8].

La vésicule biliaire est un sac piriforme situ¢ dans la fossette cystique a la face
inférieure et postérieure du lobe droit du foie, elle mesure environ 4 cm de large et 7 a 10 cm
de long chez la plupart des adultes et composée : d'un fond, d’un corps et d’un col qui se

termine par le canal cystique :

» Le fond : partie qui dépasse le bord inférieur du foie ou il est en
contact avec la paroi abdominale antérieure ;

» Le corps : la plus grande partie de la vésicule biliaire, oblique en haut
et a gauche avec une longueur moyenne de 5a 7 cm ;

» Le col: de 3 a4 cm de long, a gauche du corps avec lequel forme un
angle aigue ouvert en avant;

» Le canal cystique : de 3 cm a 4 cm de long avec un diamétre moyen de

4 mm, il fait avec le col un angle aigue ouvert en arricre [10].

Ce canal cystique se dirige vers le bas et a gauche pour rejoindre le bord droit du
canal hépatique commun pour former la voie biliaire principale dite le canal cholédoque de 6
a 8 cmde long, qui présente 4 segments : supra duodénal, rétro duodénal, rétro pancréatique
et intra duodénal. Elle continue le trajet du canal hépatique commun et descend en arriere de
la partie supérieure du duodénum et de la téte du pancréas puis il traverse obliquement avec le
canal pancréatique principal la face médiale du duodénum descendant pour former I’ampoule
hépato-pancréatique (de Vater) qui s’ouvre sur la papille duodénale majeure (la grande

caroncule) a 8§ cm du pylore (figure 3).
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Les deux canaux s’ouvrent séparément en formant une jonction en forme de V et une
gaine de fibres musculaires circulaires entoure I'ampoule et les parties terminales de la voie

biliaire principale et du conduit pancréatique principal c’est le sphincter d'oddi (figure 4) [8].

Figure 2 : Schéma montrant les voies biliaires intra et extra-hépatiques : RASD :
Conduit sectoriel antérieur droit, RPSD : Conduit sectoriel postérieur droit, CD : Canal
cystique, CBD : La voie biliaire principale, PD : Canal pancréatique principale [8]
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Figure 3 : Anatomie de la vésicule biliaire et de la VBP [9].
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Figure 4: Abouchement du cholédoque et du canal pancréatique principale au

niveau de la grande caroncule duodénale [9].
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B. ANATOMIE TOPOGRAPHIQUE DES VOIES BILIAIRES:

1. Les voies biliaires intra-hépatiques :

L’anatomie des VBIH est calquée sur celle du systeme porte, elles sont adjacentes et

antéro-supé€rieures aux branches portales (figure 5).

Le canal hépatique gauche se dirige transversalement dans le hile d’abords au bord
supérieur de la branche portale gauche et s’infléchit pour croiser son bord antérieur et s’unir
au canal hépatique droit, cette réunion forme la convergence biliaire supérieure qui se situe

soit en avant de la branche portale droite soit au niveau de la bifurcation portale.

Au dessus et a droite de la bifurcation de I’artére hépatique propre et a partir de la
convergence biliaire supérieure, le canal hépatique commun prend naissance et descend dans

le pédicule hépatique [11]. Il répond :

» En arriére a la veine porte ;
> A gauche et en bas a la division de I’artére hépatique propre ;

> A droite au col de la vésicule biliaire [12].
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Figure 5 : Rapports des voies biliaires intra-hépatiques [9].

2. Les voies biliaires extra-hépatiques :

La VBP est I'un des trois principaux ¢léments du pédicule hépatique.

- Dans le bord libre de petit épiploon, au dessous du hile, elle répond :

» en arri¢re, au flanc droit de la veine porte qui est oblique en haut et a
droite ;

» a gauche, a I’artére hépatique propre, qui monte sur le flanc antérieur
gauche de la veine porte, et se divise en deux branches droite et
gauche. La branche droite croise le canal hépatique commun (le plus

souvent sa face postérieure). L’artére pylorique qui est une branche
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» de l'artére hépatique propre peut étre trés proche de la voie biliaire
principale;

» adroite, elle répond au canal cystique. (figure 6)

- Dans la loge duodéno-pancréatique: en avant de I’angle de treitz, le
cholédoque entre en rapport avec:

» Le duodénum : le cholédoque croise la face postérieure du premier
segment duodénal, puis se dirige obliquement en bas et a droite du
deuxieéme segment duodénal ou il se termine.

» Le pancréas : a la face postérieure du pancréas, il croise le canal de
Santorini et s’accole au bord supérieur du canal de Wirsung prés de
sa terminaison. .

» Les vaisseaux pancréatico-duodénaux : le cholédoque a des rapports
aussi avec I’arcade artérielle pancréatico-duodénale postéro-
supérieure et ’arcade artérielle pancréatico-duodénale antérieuro-

inférieure (figure 7) [12].

Artere hépatique intermédiaire Artere hépatique gauche

Artére hépatique propre Veine porte hépatique

Artere hépatique droite Artére

hépatique commune
Artére cystique
Artére

o= . gastrique
Vésicule § auche
biliaire &

Triangle
hépato-cystique
(de Calot)

Conduit cystique
Conduit cholédoque
Conduit biliaire commun

Artére gastrique droite

Figure 6: Rapports de la VBP au niveau du hile hépatique [9].
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inféro-antérieure
(partiellement en transparence)

Veine cave inférieure

Figure 7: Rapports de la VBP au niveau de la loge duodéno-pancréatique [9

C. VASCULARISATION ARTERIELLE:
1. Les voies biliaires intra-hépatiques :

L’apport sanguin des canaux hépatiques hilaires provient des artéres hépatiques droite
et gauche, qui forment un plexus hilaire qui peut fournir des collatérales entre le foie droit et

gauche.

Les VBIH sont étroitement accompagnées par les artéres intra-hépatiques qui forment
un réseau micro-vasculaire riche entourant les voies biliaires nommée plexus péri-biliaire.
Ce plexus se continue avec le plexus vasculaire des VBEH et agit comme une communication
importante entre les artéres hépatiques et les artéres gastroduodénales et représente une source

d'apport artériel au foie en cas d'occlusion de l'artére hépatique (figure 8) [8].
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2. Les voies biliaires extra-hépatiques :

La VBP supra duodénale et le canal hépatique commun sont alimentés par 6-8 petites
artéres d'environ 0,30 mm de diamétre ayant un trajet longitudinal ascendant ou descendant et
s'anastomosent les unes avec les autres. Les vaisseaux axiaux les plus saillants courent le long

des bordures latérales et portent le nom d'artéres marginales de 3 heures et de 9 heures.

Les branches ascendantes de ces vaisseaux axiaux proviennent de l'artére pancréatico-
duodénale postérieure et supérieure, l’artére supra-duodénale branche de l'artére gastro-
duodénale et l'arteére rétro-portale (naissant soit du tronc ceoliaque dans 42% des cas ou
d’artere mésentérique supérieur dans 52% des cas), tandis que les branches descendantes
proviennent de l'artére hépatique droite et de l'artére cystique. Au niveau du bord inférieur du
canal cystique se trouve une zone de chevauchement entre les vaisseaux ascendants et

descendants.

Les artéres marginales de 3 heures (a gauche) et de 9 heures (a droite) dites aussi (les
arteres paracholédociennes) donnent de petites branches qui forment un réseau a la surface de

la VBP (le plexus épicholédocien) (figure 8) [8].

La vésicule biliaire est vascularisée par 1’artere cystique branche droite de 1’artere
hépatique, qui donne naissance a des branches pour les deux faces de la vésicule biliaire et des

rameaux pour le canal cystique [12].
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Figure 8 : Vascularisation artérielles des voies biliaires [8].

RPSA/RASA : Artére du conduit sectoriel droit postérieur et antérieur,
RHA/LHA : Artere hépatique droite et gauche, CA : Arcade artériel, le 3 et 9 O’Clock :
artéres marginales de 3 heures et de 9 heures, PSPDA : Artére pancréatico-duodénale

postéro-supérieure, GDA : Artere gastroduodénale.
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D. DRAINAGE VEINEUX:
1. Les voies biliaires intra hépatiques :

Le plexus veineux de drainage des voies biliaires intra hépatiques se jette dans les

branches portales adjacentes (figure 9) [10].
2. Les voies biliaires extra hépatiques :

Les veines drainant la voie biliaire principale et la vésicule biliaire sont agencées en

forme de deux plexus :

» Le plexus veineux épicholedocien, décrit par Saint sous forme d’un
réseau réticulaire sur la surface des voies biliaires ;

» Le plexus veineux paracholedocien de Petren qui est parallele a la voie
biliaire principale sous forme de deux veines marginales distinctes
droite a 3 heures et gauche a 9 heures. Supérieurement les veines
marginales entrent dans le foie pour rejoindre le plexus veineux hilaire
qui s'écoule finalement dans les branches adjacentes au veine porte, et
inférieurement ces veines marginales communiquent avec les veines
gastriques, la veine pancréatico-duodénal supérieure et postérieure et le

tronc gastro-colique (figure 9) [8].
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Figure 9 : Drainage veineux des voies biliaires [8].

LHD/RHD : Canal hépatique droit et gauche, CHC : Canal hépatique commun,
CBD : Voie biliaire principale, 3 et 9 O’Clock V : Veines marginales du plexus
paracholedocien a 3 heures et a 9 heures, Epicholedochal plexus : Le plexus
épicholedocien, Cystic V : Veine cystique, SMV : Veine mesentérique supérieure,
PSPDV : Veine pancréatico-duodénale postéro-supérieure.
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E. DRAINAGE LYMPHATIQUE:

Dans le pédicule hépatique, il existe deux chaines lymphatiques paralléles a la veine

porte :

» La chaine lymphatique gauche, satellite de I’artére hépatique ;

» La chaine lymphatique droite, satellite de la voie biliaire principale formant
successivement la chaine cystique puis la chaine cholédocienne. A partir du
ganglion cystique, elle peut passer par I'inconstant ganglion de Quénu (inter-
cystico-hépatique), puis par les ganglions rétro-duodéno-pancréatique supérieurs,

avant de se drainer dans les ganglions péri-aortiques [13].

F. INNERVATION:

Le plexus antérieur ou péri-artériel issu de la partie gauche du plexus cceliaque
constitue un réseau a larges mailles autour de I’artére hépatique et de ses branches. Au cours
de son trajet en plus des filets artériels qu’il émet, il donne des filets pour le cholédoque et le

canal cystique et fournit les nerfs latéraux de la vésicule biliaire [13].
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II. ANATOMIE DE LA VEINE PORTE:

C’est un tronc veineux sans homologue artériel assurant 75% de la vascularisation
hépatique, mesurant 7 a 10 cm de long avec un diamétre de 15 a 20 mm chez

I’adulte. Se constitue derriere le pancréas, recevant :

= La veine mésentérique supérieure ;

= La veine splénique, dans laquelle se jette la veine mésentérique
inférieure ;

= La veine coronaire stomachique ;

= La veine pylorique ;

= Les veines pancréatico-duodénales ;

= La veine cystique ;

= Les veines para-ombilicales.

Au niveau du hile elle se divise en deux branches, droite et gauche, ces dernicres
s’écartent 1'une de Dautre en formant un angle obtus et gagnent I'extrémité

correspondante du sillon transverse ou elles s’enfoncent dans le foie (figure 10) [14].
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Figure 10 : Présentation schématique de la veine porte [15].

BPD/BPG : Branche portale droite et gauche, VC : Veine cystique, VPO : Veine
para-ombilicale, VP : Veine pylorique, TP : Tronc porte, VGG : Veine gastrique gauche,
VPDPS : Veine pancréatico-duodénale postéro supérieure, VMS/VMI : Veine
mésentérique supérieure et inférieure, TSM : Tronc splénomésaraique, VGEG : Veine

gastroépiploique gauche.
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La pathogénie des anomalies biliaires au cours de la TVPEH avec cavernome portal
est multifactorielle. Elle comporte une composante réversible susceptible de rétrocéder a la
décompression chirurgicale de la TVPEH et une composante fixe qui persiste apres

décompression chirurgicale de la TVPEH [3].

I. LA COMPOSANTE REVERSIBLE :

Plusieurs veines collatérales hépatopétales appelées cavernome portal se forment en
réponse a la TVPEH afin de fournir une voie alternative autour du segment obstrué,
impliquant les plexus veineux paracholédocien et épicholédocien et les veines de la vésicule

biliaire qui agissent comme des voies de dérivation porto-portale [8].

Lorsque la TVPEH s'étend dans la veine mésentérique supérieure et la veine
splénique, le flux veineux collatéral hépatopétal est acheminé préférentiellement autour de la
téte du pancréas, impliquant la veine duodéno-pancréatique postéro-supérieure, le tronc

gastrocolique et les plexus veineux des voies biliaires.

La veine duodéno-pancréatique postéro-supérieure regoit les veines marginales
paracholédociennes et passe verticalement vers le haut et se déverse dans la face postéro
latérale de la veine porte proche du hile hépatique, donc la dilatation de cette veine entraine la
dilatation du plexus veineux paracholédocien qui rejoint le plexus veineux hilaire, qui se

draine dans les branches adjacentes de la veine porte (figure 11) [8].

Cette dilatation des veines de drainage de la VPB (le plexus paracholédocien et le

plexus épicholédocien est a I’origine de ces anomalies réversibles des voies biliaires [18].

La dilatation du plexus épicholédocien de Saint cause une irrégularité¢ de la paroi des
voies biliaires, tandis que la dilatation du plexus paracholédocien de Petren est a I’origine des
sténoses par compression extrinséque du fait de sa position parallele a la VBP [16], avec un
risque d’hémobilie par rupture des varices sous-épithéliales dans la lumiere de la VBP qui

sont des branches de ce plexus [8].
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La dilatation des petites veines communicantes passant autour de la VBP a la limite
supérieure du pancréas qui relient les veines duodéno-pancréatiques supéro-antérieure et
supéro-postérieure (ASPDV / PSPDV) dans la thrombose veineuse porto-mésentérique
entraine une compression avec un déplacement de la  portion rétro-pancréatique du
cholédoque, ce qui est a I’origine d’une angulation aigue du cholédoque au bord supérieur du

pancréas (figure 11) [8].

Certains cas de sténoses des canaux biliaires peuvent également étre dus a la

compression par des veines collatérales péri portales [17].
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Figure 11 : Voies de dérivations porto-portale [8].

ASPDV / PSPDV : Les veine duodeno-pancréatiques supérieures antérieure et
postérieure, GCT : Tronc gastrocolique, PV : Veine portale, FSJ : 1ere veine jéjunale,
RGEY : Veine gastroepiploique droite, SRCV : Veine colique supérieure, IMV/SMYV :

Veine mésenterique inférieure et supérieure, PIPDV : Veine duodéno-pancréatique

inférieure postérieure, RGEV : Veine gastro-épiploique droite.
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II. LA COMPOSANTE FIXE :

Dhiman et Al ont étudi¢ [’évolution des changement biliaires avant et apres la
chirurgie de décompression de la veine porte utilisant la CPRE chez 5 patients, ils ont trouvé
une résolution compléte des anomalies biliaires chez un patient, une résolution partielle chez
trois patients et aucune résolution chez un patient chez qui un mécanisme ischémique a été

suspecté [18].

Selon cette théorie d’ischémie, la TVPEH de longue durée conduit a la sclérose des
veines de drainage des voies biliaires, qui a son tour peut conduire a des lésions des
capillaires et des artérioles. Cette interruption d’approvisionnement vasculaire est responsable
de I’ischémie canalaire qui est a l'origine des sténoses, des angulations et des ectasies

canalaires ne régressant pas apres chirurgie de décompression portale [3].
III. NOUVEAU FACTEUR PHYSIOPATHOLOGIQUE :

Une étude récente faite en 2016 par Mamanti [19], propose de considérer la stase
lymphatique au niveau du hile hépatique et autour des parois des canaux intra-hépatiques
comme un autre facteur physiopathologique de la biliopathie portale. Il a pu décrire un
systetme lymphatique étendu au niveau de la VBP, sous forme d’un réseau fin de
capillaires lymphatiques au sein de I’espace sous-muqueux de la lumicre de la voie

biliaire principale quise dirige vers les ganglions lymphatiques régionaux.

Il a constaté que les rapports anatomiques €troits entre ce réseau lymphatique et les
vaisseaux artériels et veineux au niveau de la VBP et le hile hépatique expliquent comment,
par compression externe, un cavernome portal peut favoriser une stase lymphatique du
pédicule hépatique et favoriser ainsi une fibrose secondaire, et donc contribuer avec la
stase veineuse et ’ischémie a la détérioration de la VBP sous formes des I€sions et des

sténoses persistante méme apres la levée de I’hypertension portale [19].
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I. MATERIELS:

Il s’agit d’une étude rétrospective d’une série de 7 cas de biliopathie portale colligés
au sein du service de chirurgie B en collaboration avec le service de médecine C du CHU Ibn

Sina de Rabat.

II. METHODES :

Pour réaliser ce travail, les dossiers médicaux des 7 patients ont été étudiés pour

préciser les parametres suivants :

» Age, sexe, ATCD personnels ;

» Données cliniques: les circonstances de découverte et I’examen
physique ;

» Données para-cliniques :

e Bilan biologique : la numération formule sanguine, le bilan
hépatique, le bilan d’hémostase et I’ionogramme sanguin
complet.

e Bilan morphologique : échographie abdominale, TDM
abdominale, bili-IRM, écho-endoscopie, CPRE et FOGD.

e Bilan étiologique de la thrombose portale.

» Traitement : endoscopique / chirurgical ;
» Complications du traitement ;

» Evolution : favorable, défavorable : (déces, Perdu de vue).
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OBSERVATION 1:

Il s’agit de Mr C. M agé de 22 ans, suivi depuis 2014 pour hypertension portale sur

cavernome portal liée a un déficit en protéine C.

18 mois apres, il a présenté une décompensation hémorragique a type méléna, associé
a un syndrome anémique. L’examen clinique a révélé I’existence de conjonctives normo
colorées, un état hémodynamique stable (Fc a 86 batt/min, Fr a 15 cycle/minet une TA a 13/6)
avec une splénomégalie a 2 travers de doigts. La FOGD a montré la présence de varices
cesophagiennes stade III avec signes rouges et des varices sous cardiales IGV1 sans signes

rouges. Les VO sont ligaturées et le malade a été¢ mis sous propanolol a la dose de 80 mg/j.

L’échographie abdominale a objectivé : un foie homogene de taille normale et de
contours réguliers avec artérialisation hépatique, une vésicule biliaire a paroi fine, multi
lithiasique. Le tronc porte thrombosé et remplacé par un cavernome porte et une rate

augmentée de taille a 15,6 cm.

La TDM abdominale a montré un cavernome portal associ¢é a une infiltration
tissulaire hilaire étendue sur 30 mm engainant la VBP, avec dilatation modérée des VBIH,
une vésicule normotendue siecge de nombreuses lithiases a peine supra millimétriques, une
splénomégalie homogeéne a 17 cm, avec développement d’une circulation collatérale porto-

cave notamment inter-hépato-rénale.

Le bilan biologique a montré une cytolyse modérée : ASAT (68UI/L (2xN)), ALAT
(N), une cholestase : GGT (354 UI /L (5xN)), PAL (288 UI/L (2xN)), BIL T (6mg/L (N)), un
taux de prothrombine a 65 % avec a la NFS une pan-cytopénie (GR a 3500 000 élément/mm’,
GB a 3310 éléments /mm’et PLT & 97000 éléments/mm’) avec une anémie a 10 g/dl
d’hémoglobine et un hématocrite a 28% (en rapport avec son hémorragie digestive), alors que

I’ionogramme sanguin était normal.
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La bili-IRM a confirmé le diagnostic de la biliopathie portale en montrant : une
discrete dilatation des VBIH sur une striction de la VBP par un cavernome portal, un foie
dysmorphique avec atrophie du segment IV et des segments latéraux sans nodule, une
vésicule biliaire lithiasique et une SPMG homogene a 190 mm avec circulation veineuse

collatérale spléno-rénale.
La PBF réalisée a montré une densification fibreuse sans cirrhose.

Une dérivation vasculaire spléno-rénale type Warren fut indiquée, et I’intervention
chirurgicale a été menée par voie sous costale gauche élargie & droite. A I’exploration, le foie
¢tait normal, homogene et de coloration rosée. Cette intervention a comporté une dissection
sur la veine splénique au bord supérieur de la queue du pancréas aprés un décollement
d’angle colique gauche, une dissection de la veine rénale gauche, une ligature section de la
veine splénique laissant un moignon sous clampage et réalisation de I’anastomose spléno-

rénale termino- latérale au proléne 6/0.

Les suites opératoires immédiates étaient marquées par le développement, au 4°"°
. . . . , .

jour post-opératoire, d’un infarctus splénique, sous forme d’une plage hypodense polaire
inférieure bien systématisée, mesurant 34x30x50 mm a I’angio-scanner abdominal, et compte

tenu de la taille d’infarctus, un traitement anticoagulant curatif a été indiqué.

1 mois apres, le malade allait bien et I’échographie abdominale réalisée a montré une
disparition de la dilatation des VBIH de la VBP avec une diminution de la taille de la rate (de

19 cma 13 cm).

A 1 mois et demi de I’intervention, il a été cholécystectomisé pour une cholécystite
aigue dont I’examen anatomopathologique de la piece opératoire ¢€tait en faveur d’une

tuberculose caséofolliculaire. 11 a été€ mis sous traitement anti bacillaires pendant 9 mois.

1 année apres, un angio-scanner abdominal réalisé n’a pas révélé d’anomalies.
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Figure 12 : TDM abdominale montant une dilatation modérée des VBIH en
amont d'un magma tissulaire hilaire.

Figure 13 : TDM abdominale montant un cavernome portal engainant la VBP,
avec une splénomégalie de 17 cm de grand axe.
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Figure 15 : Bili-IRM montrant les voies biliaires entourées de lacis veineux en
faveur de cavernome portal.
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OBSERVATION 2 :

Il s’agit de Mr T. R agé de 50 ans, avait comme ATCD une tuberculose pulmonaire

diagnostiquée et traitée en 1991 et opéré pour des varices de la jambe droite en 2011.

Le malade a été référé pour suspicion d’un cholangicarcinome suite a la découverte
fortuite a 1’échographie abdominale d’une masse hilaire hépatique hétérogéne en partie
vasculaire, avec dilatation des VBIH et de la veine porte, dont I’ensemble mesure 50x46 mm,
avec une importante SPMG homogene a 175 mm et une vésicule biliaire distendue
lithiasique, a paroi légerement ¢épaissie a 6 mm, avec un foie de taille normale et

d’échostructure homogene.

L’examen clinique a trouvé un patient en bon état général avec une SPMG a 2 travers

des doigts.

Le bilan biologique a révélé une légere cytolyse ASAT : 42 UI/L (1,2xN), ALAT(N)),
une cholestase (GGT : 457 UL /L (7xN), PAL : 169 UI/L(N), BIL T : 15mg/L, BD : 10 mg/L,
BID : 5 mg/L), un taux de prothrombine a 82 %. Les marqueurs tumoraux (ACE, AFP, CA19-
9, CA125) étaient négatifs. La NFS a montré une bi-cytopénie (GB a 3000 éléments/mm’ et

PLT 4 46000 éléments/mm”). L’ionogramme sanguin était normal.

Une deuxiéme échographie abdominale a objectivé : un foie de taille normale et de
contours réguliers, une vésicule biliaire coudée sludgée siege de multiple micro lithiases avec
une dilatation minime des VBIH et dilatation de la VBP a 14,5 mm dans sa partie retro-
pancréatique englobée par la CVC portale, le tronc porte remplacé par un lacis de circulation
veineuse portale en faveur d’un cavernome porte avec SPMG homogene a 20 cm et une

dilatation de la veine splénique a 16 mm avec CVC.

Une TDM abdominale a objectivé un hydrocholecyste micro-lithiasique de stase, une

discrete dilatation des VBIH intéressant les branches proximales péri-hilaires, une dilatation
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de la VBP a 15 mm au niveau du hile hépatique et aussi au niveau de la portion retro-
pancréatique mesurant 12x11 mm ou parait s’enclaver un petit calcul, une SPMG homogene
de 16 cm et un TP dilaté a 19 mm au niveau du hile hépatique avec des dérivations veineuses
spléno-mésaraique, spléno-rénale ainsi que des varices cesophagiennes dont 1’aspect plaide en

faveur d’une hypertension portale.

La CRPE a objectivé un aspect boursouflé oedématié¢ et congestif de la région para-

pappilaire, avec un aspect de compression ou bien de malformation de la VBP.

La bili-IRM a confirmé le diagnostic de biliopathie portale en montrant : une dilatation
des VBIH et de la VBP secondaire a une constriction de la VBP par des lacis veineux
développée secondairement a la thrombose portale et une SPMG homogene a 17 cm avec

CVC directe, indirecte et péri-cesophagienne.

La FOGD réalisée, a montré des VO stades III au niveau des 2/3 inferieurs de
I’cesophage avec signes rouges et gastropathie hypertensive. Les VO ont été ligaturées et le

patient a été mis sous propanolol 40 mg 1cp/j.

3 ans plus tard, il a ¢été hospitalisé pour une décompensation hémorragique a type de
méléna, sans syndrome anémique. L’examen clinique a trouvé un état hémodynamique stable

avec une CVC et splénomégalie a 3 travers de doigts.

La FOGD a révélé des VO de stade III, GOV de type 1 et de type 2 avec une

gastropathie hypertensive. Le malade a bénéficié¢ de 3 séances de ligature.

Le bilan biologique a montré : une cytolyse avec des ASAT : 88 UI/L (de 1,2xN a
2,5xN), des ALAT : 110 (de N a 2xN), et une cholestase GGT : 414 UI /L(6,5xN), PAL :
684 UI/L (de N a 4,5xN), BIL T : 33 mg/L (du N a 3xN), sans insuffisance hépatique : un

taux de prothrombine a 81 %, albumine a 36,5 g/L. et facteur V normal.

38



L’échographie abdominale a objectivé un foie de taille normal de contours réguliers
inhomogene avec aspect d’artérialisation hépatique, une vésicule biliaire multi-lithiasique,
une dilatation des VBIH a droite et a gauche, un TP si¢ge de thrombose avec CVC porto
portal et périportal, un tronc spléno-mésaraique dilaté a 14,5 mm, avec une SPMG a 17 cm et

une veine splénique dilatée a 12 mm avec CVC péri-splénique.

La bili-IRM a confirmé les données d’échographie en montrant la présence d’une
thrombose porto-mésaraique avec cavernome portal, une dilatation modérée des VBIH et de
la VBP entourée de lacis veineux en rapport avec une biliopathie portale, une vésicule biliaire

lithiasique et une rate a 16 cm de taille et une CVC péri cesophagienne et péri gastrique.

Le fibroscan réalisé, a montré une fibrose hépatique sévere F3

Le bilan étiologique ne révélait pas d’anomalies et la thrombose portale reste
d’étiologie indéterminée.

Une dérivation vasculaire mésentérico-cave (intervention de DRAPANAS) a été
réalisée. L’intervention a €té menée par laparotomie médiane sus ombilicale élargie en sous
ombilicale. L’exploration a retrouvé une grosse vésicule biliaire multi-lithiasique, une
splénomégalie et une CVC. Cette intervention a comporté une dissection de la veine cave
inférieure, une libération de la veine mésentérique supérieure et la confection de I’anastomose

mésentérico-cave avec une prothese, ainsi qu’une cholécystéctomie antérograde.

Les suites opératoires ont €té simples.
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constriction de la VBP par un lacis veineux.
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Figure 19 : Bili-IRM montrant la dilatation des VBIH et de la VBP entourés de
lacis veineux, avec une thrombose porto-mésaraiique et cavernome portal et une
splénomégalie.

42



Figure 20: Image per-opératoire montrant la splénomégalie et la circulation
veineuse collatérale.

Figure 21: Image per-opératoire montrant la veine cave inférieure a droite et la
veine mésentérique supérieure a gauche.
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Figure 22: Image per-opératoire montrant la confection d'anastomose
mésentérico-cave par interposition de prothése.

Figure 23: Image per-opératoire montrant la cholécystectomie.
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OBSERVATION 3 :

Il s’agit de Mr F. H agé de 34 ans, suivi depuis 2010 pour hypertension portale sur

cavernome porte par déficit en protéine, C et S.

6 ans apres, il a présenté des coliques hépatiques avec un ictére. L’examen clinique
révele qu’il s’agit d’un malade apyrétique, présentant un ictére cutanéo-muqueux d’allure
cholestatique (urines foncées et selles décolorées) sans hépatomégalie avec une splénomégalie

a 3 travers de doigts.

L’¢échographie abdominale a montré un foie dysmorphique sans image suspectes, une
dilatation des VBIH aussi bien a droite qu’a gauche accompagnée de plusieurs calculs intra-
canalaires, une VBP dilatée a 16 mm siege de multiples images hyperéchogénes avec cone
d’ombre (empierement cholédocien), un TP non vu remplacé par un lacis de CVC en faveur
d’un cavernome portal avec reperméabilisation des varices cesophagiennes, une vésicule
biliaire trés distendue coudée siege de multiples micro lithiases avec 3 calculs enclavés dans

le col ,une SPMG a 15 cm et une veine splénique dilatée avec shunt spléno-rénal.

Le bilan biologique a objectivé une légere augmentation des enzymes hépatiques
ASAT : 43 UI/L, ALAT : 44 UI/L avec une cholestase modérée : GGT : 95 UI/L , PAL :
120 UI/L, BIL T : 42 mg/L (3,5xN), BD :34 mg/L (3,5xN), BID : 8 mg/L, avec a la NFS une
bi-cytopénie (GB a 2350 éléments/mm’ et PLT & 57000 élément/mm’) sans insuffisance
hépatique : un taux de prothrombine a 70 %, albumine 39 g/L et facteur V normal ,avec un

ionogramme sanguin normale.

La bili-IRM a confirmé le diagnostic de la biliopathie portale en montrant une
dilatation des VBIH, une vésicule biliaire et une VBP multi lithiasiques, une CVC péri-
biliaire compressive, une hypertension portale sur cavernome portal, avec un foie au stade de

cirrhose sans lésion suspecte et une SPMG.

La décision thérapeutique ¢tait de faire une CPRE suivie d’une cholécystectomie
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Le malade a bénéfici¢ de la CPRE qui a montré une dilatation de la VBP et des VBIH
avec des calculs, un empierrement cystique et vésiculaire, et une VBP distale qui semble
rétrécie sans sténose biliaire. Elle a permis aussi aprés sphinctérotomie I’extraction de

plusieurs calculs noiratres de 6 a 7 mm.

Le lendemain de la CPRE le malade a présenté¢ un tableau d’angiocholite : des
coliques hépatiques dans un contexte de fievre a 38,3°C avec une TA a 13/6 et une fréquence
cardiaque a 96 batt/min, avec au plan biologique : une hyperleucocytose ( GB a 4870
¢léments/mm3) a prédominance de PNN a 4320 ¢éléments/mm3, une cytolyse hépatique :
ASAT :111 UI/L (2,3xN) , ALAT :116 UI/L (2,3xN) et une cholestase : PAL : 134 UI/L,
GGT : 226 UI/L, BT : 153 (12xN), BD : (11xN), et au plan radiologique (TDM abdominale) :
un foie dysmorphique sans 1ésion suspecte, une vésicule biliaire distendue mesurant 33x100
mm multilithiasique, avec une importante dilatation des VBIH, du canal cystique a 18 mm et
de la VBP a 22 mm, en amont d’une zone rétrécie a 10 mm et siege de quelques micro

lithiases. C’¢était une angiocholite compliquée d’un sepsis sévere.

Le malade a été mis sous flagyl et rocephine mais sans amélioration, ce qui a nécessité

drainage biliaire pour étude bactériologique.

Au 3éme jour apres la CPRE, il a présenté une hématémese de grande abondance avec
un choc hémorragique (froideurs des extrémités, TA a 8/6, fréquence cardiaque a 100
batt/min). Aprés mise en condition du malade, la FOGD a objectivé des VO de stade II et des
GOV. Les VO ont été ligaturées.

Le déces du malade est survenu 6 mois apres.
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OBSERVATION 4 :

Il s’agit d’un patient agé de 31 ans, ayant comme ATCD une tuberculose

ganglionnaire diagnostiquée et traitée 3 ans auparavant.

Il a été hospitalisé pour ictere cholestatique intermittent évoluant depuis 8 mois. En

dehors de cet ictére cutanéo-muqueux, I’examen clinique était normal.

Un échodoppler abdominal a révélé une SPMG, un cavernome porte avec une
circulation veineuse collatérale, une dilatation modérée de la VBP et des VBIH surtout a

gauche, sans individualisation d obstacle et sans dysmorphie hépatique.

Le bilan biologique a montré une cytolyse a 2 fois la normale et une cholestase (GGT :
(12xN), PAL : (1.5xN), BIL T : N). Le taux de prothrombine a 93 %, 1’albumine a 38.45 g/,

la NFS et I'ionogramme sanguin étaient normaux.

Une bili-IRM a montré une dilatation de la VBP et des VBIH en amont d'un manchon

tissulaire compressif a la fois de la VBP et du TP avec une splénomégalie.

La CPRE a objectivé une disparité de calibre de la VBP avec une partie proximale

dilatée et distale rétrécie avec dilatation des VBIH.

A T'echo-endoscopie : Le manchon tissulaire, correspond bien a des veines de
dérivations partiellement ou complétement thrombosées, avec dilatation des VBIH a gauche

avec un aspect filiforme de la portion rétro-pancréatique de la VBP.

Le bilan étiologique de la thrombose ne révélait pas d’anomalies prothrombotiques

(NFS, myélogramme, anticorps antiphospholipides et le bilan de thrombophilie).

Sur ces données cliniques et para-cliniques, le diagnostic de la biliopathie portale était

retenu.
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Une PBF réalisée a montré une souffrance hépatocytaire sur choléstase et surcharge

ferrique mésenchymateuse modérée, absence de cirrhose et absence de signe de malignité
Une FOGD a trouvé des VO de stade I1.

Le traitement chirurgical était récusé en raison du siege du cavernome et de
I’importance de la CVC avec un risque hémorragique trés ¢levé. Donc une prothese biliaire

plastique changée tous les 4 mois, a été mise en place.

Les suites étaient excellentes, le malade est devenu anictérique, le bilan biologique et
I’échographie abdominale, réalisés deux mois aprés montraient une amélioration nette de la
cholestase biologique (diminution du taux de GGT du 12xN 4 1.5xN), avec diminution de la

dilatation des VBIH & 1"échographie abdominale.
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Figure 26 : Echographie abdominale montrant la dilatation des voies biliaires
intra et extra-hépatiques.

Figure 27 : Bili-IRM montrant la dilatation de la VBP et des VBIH en amont
d’un manchon tissulaire compressif (cavernome portal).

50



Figure 28 : La CPRE montrant une disparité de calibre de la VBP avec dilatation
des VBIH.

Figure 29 : Echo-endoscopie objectivant un aspect de cavernome porte enserrant
la VBP.
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OBSERVATIONS :

Il s’agit d’un patient agé de 65 ans, suivi depuis 20 ans pour hypertension portale sur

thrombose portale.
I1 a été hospitalisé pour des coliques hépatique dans un conteste d’apyrexie.

En dehors d’une sensibilité de I’hypochondre droit I’examen clinique était normal sans

ictere et sans hépatomégalie.

L’échographie abdominale couplée au doppler a révélé une dilatation de la VBP a 10
mm au niveau de sa partie proximale, une dilatation modérée des VBIH avec lithiase

vésiculaire.
Avec une cholestase biologique.

La bili-IRM et I’écho endoscopie ont objectivé une dilatation de la VBP, en faveur

d’une biliopathie hypertensive intéressant les 2/3 inférieurs de la VBP.

Sur ces données cliniques et para-cliniques, le diagnostic de la biliopathie portale a

été retenu.

Un traitement chirurgical était indiqué, mais le malade a refusé I’intervention.
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OBSERVATION 6 :

Il s’agit d’une patiente agée de 43 ans, ayant comme ATCD un psoriasis étendu, et
suivie depuis I’age de 27 ans pour hypertension portale sur thrombose portale partielle 1i¢ a un

déficit en protéine S.

Elle a consulté pour I’apparition d’un ictére accompagné de prurit. L’examen clinique
a trouvé un ictére cutanéo-muqueux d’allure cholestatique (urines foncées et selles

décolorées) et une splénomégalie, sans hépatomégalie ni fievre.
Avec une cholestase biologique.

La bili-IRM a objectivé une dilatation des VBIH par compression d’une veine porte

trés dilatée.

L’¢écho-endoscopie a montré une compression de la VBP dans sa partie moyenne et

hilaire par une importante dilatation du TP.

La CPRE a montré la présence de sténoses étagée de la VBP dans le cadre du

cavernome porte.

Un traitement chirurgical fut indiqué, la patiente a bénéficié d’une anastomose

spléno-rénale termino-latérale type Warren.
Les suites postopératoires ont été marquées par une hémorragie et une ascite.

La patiente est décédée juste apres.
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OBSERVATION 7 :

Il s’agit d’une patiente agée de 49 ans, ayant comme antécédent une notion

d’avortements a répétition.
Elle a consulté¢ pour des coliques hépatiques associées a un ictére cholestatique.
L’examen clinique a trouvé un ictére conjonctival avec splénomégalie.
Le bilan biologique a objectivé une cholestase.

L’¢échodoppler abdominal et la bili-IRM ont objectivé une dilatation des VBIH
droites et gauches avec compression de la VBP en regard du canal cystique par un
cavernome porte avec une splénomégalie. Le diagnostic de la biliopathie portale a été

retenu.
Le traitement était endoscopique avec mise en place d’une prothese plastique.

La patiente a été perdue de vue.
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Tableau 1: Tableau résumant les cas.

Casl Cas2 Cas3 Cas4 Cas5 Cas6 Cas7

Age/sexe 22 ans/Homme 50 ans / Homme 34 ans/ Homme 31 ans/ Homme 65 ans/ Homme 43 ans/Femme 49ans/ Femme
ATCD HTP sur cavernome portal depuis Tuberculose pulmonaire HTP sur cavernome portal | Tuberculose HTP sur thrombose HTP sur thrombose Sans ATCD

2014 depuis 2010 ganglionnaire portal depuis 20 ans portal depuis 16ans particuliers
Signes Découverte fortuite a I’echo Découverte fortuite a I’echo | Ictére+ Coliques hépatiques | Ictére intermittent Coliques hépatiques Ictére Ictére+ Coliques
fonctionnels/ abdominal devant une abdominal / Ictére cutanéomuqueux, (8mois) / Sensibilité / Ictére hépatiques
physiques décompensation hémorragique / Splénomégalie Et Splénomégalie / Ictére cutanéomuquex d’hypochondre droit cutanéomuqueux et / Ictéreconjonctival

(mélena) Splénomégalie et Splénomégalie

/ Splénomégalie
Bilan Cholestase +cytolyse Cholestase +cytolyse Cholestase +cytolyse Cholestase +cytolyse Cholestase Cholestase Cholestase
biologique
Couple -VB multilithiasique -VB multilithiasique - VB mulilithiasique - Dilatation de la VBP et - Lithiase de VB - Dilatation des VBIH - Dilatation des
échographie -Discrete Dilatation des VBIH sur -Dilatation des VBIH et de - Dilatation des VBIH avec | des VBIH surtout a - Dilatation de la VBP | par compression d’'une | VBIH droites et
abdominal/ une striction de la VBP par un la VBP dans sa portion des calculs intracanalaires gauche en amont d’un de 10 mm au niveau veine porte trés dilatée | gauche
bili-IRM cavernome portal et retropancréatique suite a - Dilatation de la VBP avec | manchon compressifa la de sa partie proximale - Compression de la

-SPMG

une compression par
cavernome portal
- Thrombose spléno-

mésaraique/ -SPMG

lithiases
- CVC péri-biliaire
compressive /-SPMG

fois de la VBP et de
Tronc porte
- Cavernome portal

- SPMG

sans obstacle
- Dilatation modérée

des VBIH

VBP enregard du
canal cystique par un

cavernome porte
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TDM - Cavernome portal associé a une -Tronc porte dilaté a 19 mm
infiltration tissulaire hilaire étendue au niveau du hile hépatique
sur 30 mm engainant la VBP - Dilatation des VBIH
- Dilatation modérée des VBIH intéressant les branches
- VB lithiasique proximales péri-hilaires
- SPMG homogeéne a 17 cm - Dilatation de la VBP a 15
mm au niveau du hile
hépatique et aussi au niveau
de la portion
rétropancréatique ou parait
s’enclaver un petit calcul
SPMG a 16 cm
Echo- - Le manchon tissulaire - Dilatation de la VBP | - Compression de la
endoscopie correspond a des veines intéressant les 2/3 VBP dans sa partie

de dérivations
partiellement ou
complétement trombosées
- Dilatation VBP, VBIH a
gauche, avec une VBP
d’aspect filiforme dans sa

portion rétropancréatique

inférieur de la VBP

moyenne et hilaire par
une importante
dilatation du tronc

porte
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CPRE - Aspect de compression ou | - Dilatation de la VBP et - Disparité de calibre de - Sub-sténoses étagée
bien de malformation de la des VBIH avec des calculs la VBP avec une partie de la VBP dans le
VBP - Empierrement cystique et | proximale dilatée et cadre du cavernome
vésiculaire distale rétrécie avec porte
- Une VBP distale qui dilatation des VBIH
semble rétrécié sans
sténose bilaire distale
Etiologie de la
TVPEH Déficit en protéine C Indéterminé Déficit en protéine C et S Etiologie indéterminée Indéterminée Déficit en protéine S Indéterminée
Traitement Chirurgical : Anastomose Chirurgical : Anastomose Endoscopique : Endoscopique : Mise en Le malade a refusé le Chirurgical : Endoscopique : Mise
splénorénale termino-latérale mésentérico-cave Sphinctérotomie avec place d’une prothése traitement chirurgical | Anastomose spléno- en place d’une
(Warren) (Drapanas) Extraction calculs biliaire plastique rénale termino-latérale prothése biliaire
(Wareen). plastique
Evolution Favorable Favorable Déces Favorable Perdu de vue Déces Perdu de vue
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I. ETUDE EPIDEMIOLOGIQUE:

A. AGE :

L’age de nos patients varie entre 22 et 65 ans avec un dge moyen de 42 ans.
La (figure 30) détaille la répartition des patients selon 1’age par tranches de 20 ans, le

maximum de fréquence se situe entre 40 et 60 ans avec un pourcentage de 57,14 %.

60,00%

50,00%

40,00%

30,00%
20,00%
10,00% .
0,00% T T
entre20et40ans ente40et60ans au-delade 60 ans
(2 cas) (4 cas) (1cas)

Figure 30: Répartition des patients selon les tranches d'age.

B. Sexe :

Parmi nos patients, on compte 5 hommes (71,42 %) pour 2 femmes (28,57 %). Le

sexe ratio était de 2,5 (figure 31).
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B 5 Hommes

= 2 Femmes

Figure 31: Répartition des patients selon le sexe.

C. ANTECEDENTS :

Dans leurs antécédents :

» 4 patients étaient suivis pour hypertension portale ;
» Les autres patients n'avaient pas d'antécédents particuliers en dehors
d’une tuberculose pulmonaire et ganglionnaire dans 2 cas

respectivement.

D. DELAI D’APPARITION DE LA BILIOPATHIE PORTALE :

La biliopathie portale a ¢été découverte en méme temps que le diagnostic du

cavernome portal chez 3 patients (42,85 %).

Et chez 4 patients (57,14 %), elle a été diagnostiquée respectivement apres 1, 6, 16 et

20 ans d’évolution de la thrombose veineuse portale extra-hépatique (figure 32).
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M Inaugurale (3 cas)
| 57,14%
Au cour d'évolution de la
TVPEH (4 cas)

Figure 32 : Délai d’apparition de la biliopathie portale.

II. ETUDE CLINIQUE :

A. PRESENTATION CLINIQUE :

5 patients ¢étaient symptomatiques, et 2 patients étaient asymptomatiques avec une
découverte fortuite par une échographie abdominale, réalisée devant une hémorragie digestive

et une hernie inguinale (figure 33).

r H symptomatiques (5 cas)

1 asymptomatiques (2 cas)

Figure 33: Répartition des patients selon la présentation clinique.
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B. SIGNES FONCTIONNELS :

Les signes fonctionnels retrouvés chez les patients symptomatiques (figure 34), sont :

» L’ictére cholestatique dans 80 % des cas;

» La colique hépatique dans 60 % des cas;
» Le prurit dans 20 % des cas.

80% -
70% -
60% -
50% -
40% -
30% -
20% -

10% -

0% T T f

Ictere Colique Prurit
cholestatique  hépatique

Figure 34: Les signes fonctionnels de la biliopathie portale

C. EXAMEN CLINIQUE :

L’examen général a permis de confirmer [I’ictere cholestatique chez 4 patients
(cutanéo-muqueux dans 3 cas et conjonctival dans 1 cas), et chez les autres patients I’examen
était normal. L’examen abdominal a révélé une sensibilité a la palpation de I’hypochondre
droit chez 3 patients (42,85 %) et une SPMG chez 5 patients (71,42 %) et une CVC chez 1
patient (14,28 %).
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III. ETUDE PARACLINIQUE :

A. BILAN BIOLOGIQUE :

La choléstase biologique a été retrouvée chez tous nos patients avec des valeurs

qui varient :
Entre de 2 a 11x la normal pour la BD ;
Entre 1,5 a 7x la normal pour la GGT ;
Et entre 1,5 a 4,5x la normal pour les PAL ;

La cytolyse a ¢été retrouvée chez 4 patients avec des taux de transaminases qui

varient entre 2 a 3 x la normale.

L hypersplénisme chez 3 patients (42,85 %) : (bi-cytopénie dans 2 cas, pan-cytopénie
dans 1 cas) dont 1 patient avait en plus une anémie a 10 g/dl d’hémoglobine avec un taux

d’hématocrite de 28 %.

Le bilan hydro-électrolytique, la fonction rénale et les paramétres d’insuffisance

hépatocellulaire étaient sans anomalies.

B. BILAN MORPHOLOGIQUE :

Le bilan radiologique a comporté¢ : une échographie abdominale chez 6 patients, une
bili-IRM chez tous nos patients, une TDM abdominale chez 2 patients, une CRPE chez 4

patients et une écho-endoscopie chez 3 patients.
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1. L’ECHOGRAPHIE ABDOMINALE :

L’échographie abdominale a été réalisée chez 6 patients et a objectivé les anomalies

suivantes :

LVIH+LVBP

LvB

SPMG

DVBIH

DVBP

DTP+CP

0% 20% 40% 60% 80% 100%

Figure 35 : Fréquence des anomalies échographiques en fonction des cas étudiés

2. LA BILI-IRM ABDOMINALE:

La bili-IRM a ¢été réalisée chez tous nos patients et a objectivé les anomalies

suivantes :

64



LVIH+LVBP

LvB

SPMG

DVBIH

DVBP

DTP+CP

0% 20% 40% 60% 80% 100%

Figure 36 : Répartition des donnés de la bili-IRM en fonction des cas étudiés.

3. LA TDM ABDOMINALE:

A été réalisé chez 2 patients et a montré :

Un cavernome portal associ¢ a une infiltration tissulaire hilaire étendue sur 30 mm
engainant la VBP, avec dilatation modérée des VBIH, une vésicule biliaire normotendue si¢ge
de nombreuses lithiases et une SPMG homogene a 17 cm et une circulation collatérale porto-

cave notamment inter-hépato-rénale dans le 1% cas.

Un hydrocholecyste multi lithiasique de stase, une dilatation des VBIH intéressant les
branches proximales péri-hilaires et de la VBP a 15 mm au niveau du hile hépatique et aussi
au niveau de la portion retro pancréatique mesurant 12x11 mm ou parait s’enclaver un petit
calcul, avec un TP dilaté a 19 mm au niveau du hile hépatique et des dérivations veineuses

2éme

spléno-mésaraiques et spléno-rénales et une SPMG homogene de 16 cm dans le cas.
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4. LA CPRE:

La cholangiopancrétographie endoscopique rétrograde a été réalisée chez 4 patients, et

a montré :

Tableau 2 : Les données de la CPRE.

Observation 2 Un aspect boursouflé oedémati¢ et congestif de la région para-papillaire, avec un
aspect d’une compression ou bien d’une malformation siégeant sur la VBP.

Observation 3 Une dilatation de 1a VPB et des VBIH avec des calculs, empierrement cystique et
vésiculaire avec une VPB distale qui semble rétrécie sans sténose.

Observation 4 Une disparité de calibre de la VBP avec une partie proximale dilatée et distale rétrécie
avec dilatation des VBIH.

Observation 6 Des sub-sténoses étagées de la VBP dans le cadre du cavernome porte.

5. L’ECHOENDOSCOPIE:
L’écho endoscopie a été réalisé chez 3 patients, a monté :

Tableau 3 : Les données de 1'écho-endoscopie.

Observation 4 Une dilatation des VBIH a gauche, un aspect filiforme de la VBP dans sa portion rétro-
pancréatique avec des veines de dérivation partiellement ou complétement

thrombosées.

Observation 5 Une dilatation de la VBP en faveur de biliopathie hypertensive intéressant les 2/3
inferieurs.
Observation 6 Une compression de la VBP dans sa partie moyenne et hilaire par une importante

dilatation du TP.
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6. LA FOGD:
La fibroscopie cesogastroduodénale été réalisé chez 4 patients, montrant les signes
d’hypertension portale : des VO grade II et III dans 50 %, des GOV de type 1 dans 50 % des

cas et de type 2 dans 25% des cas avec une gastroraphie hypertensive dans 25 % des cas.

C. LE BILAN ETIOLOGIQUE :

Le bilan des anomalies prothrombotiques comportant la numération formule sanguine,
la biopsie ostéo-médullaire, le dosage des anticorps antiphospholipides, le bilan thrombophilie
(dosage des inhibiteurs de coagulation : protéine C, protéine S et antithrombine III) chez nos

patients avait conclu a : (figure 37)

» Un déficit en protéine C, en protéine S, en protéine C et S, respectivement chez
3 patients ;

» Et chez les 4 autres patients, le bilan étiologique était négatif.

B Indéterminée

M Deficit en proteine C

m Deficit en protéine S

M Deficit en protéine Cet S

Figure 37: Les étiologies de la TVPEH chez nos patients.
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IV. ETUDE THERAPEUTIQUE :

A. MOYENS :
1. TRAITEMENT ENDOSCOPIQUE :

Le traitement endoscopique a été indiqué chez 3 patients (42,85 %). Deux patients ont
bénéfici¢ de la mise en place d’une prothese biliaire plastique et un patient a bénéficié¢ d’une

sphinctérotomie endoscopique avec extraction des calculs.
2. TRAITEMENT CHIRURGICAL :

A ¢été indiqué chez les 4 autres patients (57,14%). Un patient a refusé 1’intervention et
3 patients ont bénéficiés d’une dérivation vasculaire : spléno-rénale (intervention de Warren)

dans 2 cas et mésentérico-cave (intervention de Drapanas) dans 1 cas

B. COMPLICATIONS :

1. TRAITEMENT ENDOSCOPIQUE :
Angiocholite dans 1 cas.

2. TRAITEMENT CHIRURGICAL :

Infarctus splénique dans 1 cas et ascite avec hémorragie digestive dans 1 cas.
V. EVOLUTION :

1 cas a refusé I’intervention chirurgicale. Il a été perdu de vue.
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A. APRES TRAITEMENT ENDOSCOPIQUE :

» Favorable (1cas)
» Déces (1 cas).

» 1 cas perdu de vue.

B. APRES TRAITEMENT CHIRURGICAL :

» Favorable (2 cas).
» Déces (1 cas).
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| DISCUSSION |
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I. EPIDEMIOLOGIE :

A. INCIDENCE :

L’incidence de la biliopathie portale est difficile a déterminer d’une part a cause de sa
rareté avec seulement 525 cas retrouvés depuis sa premiere description en 1944 et d’autre

part a cause de son caractere symptomatique dans seulement 5 a 50 % des cas [1, 20, 35-38,

42, 46, 55, 56, 79, 90, 99-113].

B. AGE :

La majorité des cas de biliopathie portale publiées dans la littérature, sont souvent

diagnostiqués a I’age adulte avec un age moyen qui varie entre 29,5 et 49,5 ans Tableau 4.

Tableau 4: L'dge moyen selon les données de la littérature.

Auteurs Année de publication Age moyen (ans)
Bayraktar et al [25] 1995 31,5
Perlemuter[33] 1996 47,2
Candat et al [28] 2003 49,5
Sezgin et al [29] 2003 36,1
Chevalier et al [30] 2006 43,5
Vibert et al [21] 2007 38,84
Agarwal et al [34] 2011 29,5
Liop etal D [32] 2011 47
Aguirre et al [20] 2012 44
Abdelaoui F [35] 2012 35,5
Ramchandani M [36] 2014 39,5
Cellich PP [37] 2015 47,5

Notre Série 2018 42

71



Dans notre série, ’age moyen de nos patients est proche aux chiffres rapportés par la

plupart des auteurs, avec un age moyen de 42 ans et des extrémes de 22 a 65 ans.

C. LE

SEXE :

La prédominance masculine est nette, la majorité des séries de cas publiées trouvent

une prédominance masculine avec un sexe ratio qui varie de 1,2 a 4.

Alors que 2 ¢tudes seulement parlent d’une prédominance féminine (sexe ratio de

0,66) [36, 40] et dans 3 études seulement la BP a été diagnostiqué chez les deux sexes de

fagon égale (sexe ratio de 1) [29, 30, 35]. Tableau 5.

Tableau 5 : Le sexe ratio selon les données de la littérature.

Les auteurs année de publication répartition sclon Sexe ratio
Le sexe H/F

Sarin et al [23] 1992 16/4 4

Dilawari et chawla [22] 1992 16/4 4

Khuroo et al [24] 1993 13/8 1,62
Bayraktar et al [25] 1995 24/20 1,2
Malkan et al [26] 1999 12/8 1,5
Radha et al [40] 1999 2/3 0,66
Nagi et al [27] 2000 25/18 1,38
Candat et al [28] 2003 15/10 1,5
Sezgin et al [29] 2003 5/5 1

Khare et al [39] 2005 9/4 2,25
Chevalier et al [30] 2006 5/5 1

Dhiman et al [21] 2007 36/17 2,11
Vibert et al [31] 2007 13/6 2,16
Oo et al [41] 2009 10/3 3,33
Agarwal et al [34] 2011 27/12 2,25
Liop et al [32] 2011 41 /26 1,57
Aguirre et al [20] 2012 6/5 1,2
Abdelaoui. F [35] 2012 2/2 1

Ramchdani et al [36] 2014 2/3 0,66
Liu Y [38] 2015 10/8 1,25
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Mrabet S [42] 2016 472 2

Notre série 2018 5/2 2,5

Dans notre série, nous constatons une prédominance masculine 5 hommes pour 2

femmes, avec un sexe ratio de 2,5 ce qui concorde avec les données de la littérature.

D. DELAIS D’APPARITION DE LA BILIOPATHIE PORTALE :

Les signes cliniques de la biliopathie portale apparaissent le plus souvent aprés une
longue durée d’évolution de la TVPEH [42]. Selon les études la durée moyenne retrouvée
entre le diagnostic de TVPEH et la biliopathie portale symptomatique varie de 6 a 10,3 ans
Tableau 6.

Tableau 6: La durée moyenne entre le diagnostic de la TVPEH et la survenue des
symptomes de la biliopathie portale

Les auteurs /année de La durée d’évolution de la TVPEH avant le diagnostic de La durée moyenne
publication la biliopathie portale d’évolution de la
TVPEH

Aprés 6 ans chez (2 cas) et apres 7 ans, 8 ans, 14 ans, 21 ans

Perlemuter. G [33] / 1996 ) 10,3 ans
chez (4 cas) respectivement.

Apres 17 ans, 3 ans ,4 ans, 29 ans, 11 ans, 2 ans, 34 ans, 1 an,

Chevalier et al [30] / 2006 3 mois (0,25 an) et 2 mois (0,16 an) chez 10 cas 10,14 ans
respectivement.

Abdelaoui. F [35] / 2012 Apres 5 ans et 12 ans d’évolution chez 2 cas respectivement. 8,5 ans

Mrabet. S [42] /2016 Apres 5 ans et 7 ans d’évolution chez 2 cas respectivement. 6 ans

Apres 1an, 6 ans, 16 ans et 20 ans d’évolution chez
Notre Série / 2018 10,75 ans
4 cas respectivement.

Dans notre série, nous avons constaté les mémes données de la littérature. Dans
57,14% des cas la biliopathie portale a été diagnostiquée apreés une durée moyenne
d’évolution de la TVPEH de 10,75 ans, et dans seulement 42,8 % des cas elle a été

diagnostiquée en méme temps avec la TVPEH.
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II. LA CLINIQUE :

Selon les données de la littérature 78 a 100 % des patients porteurs d’une TVPEH ont

des anomalies biliaires a la bili-IRM. Dans 50 a 95 % des cas ils sont asymptomatiques et

dans uniquement 5 a 50 % des cas sont symptomatiques Tableau 7 [2, 3, 21].

Tableau 7 : Fréquence des caractéristiques cliniques et radiologiques de la
biliopathie portale chez les patients porteurs d'une TVPEH [1].

Nombre Fréquence des Fréquence des
Auteurs/ année de publication Pays
de cas anomalies biliaires a symptomes
la bili-IRM biliaires
Dilawari et chawla [22]/ 1992 Chandigah Inde 21 cas 100 % 5%
Sarin et al [23]/ 1992 Delhi Inde 20 cas 90 % 15%
Khuroo et al [24]/ 1993 Kashmir Inde 21 cas 81 % 38 %
Bayraktar et al [25]/ 1995 Ankara Turkey 44 cas 94 % 30 %
Malkan et al [26]/ 1999 Mumbailndia 20 cas 85 % 10 %
Nagi et al [27]/ 2000 Chandigah Inde 43 cas 100 % 19%
Candat et al [28]/ 2003 Paris France 25 cas 84 % 28 %
Sezgin et al [29]/ 2003 Mersin Turkey 36 cas 94 % 10 %
Chevalier et al [30] / 2006 France 17 cas 90 % 50 %
Dhiman et al [21] / 2007 Chandigah Inde 53 cas 100 % 24,5 %
) 30 %
Vibert et al [31]/ 2007 Nice France 64 cas 100 %
Liop et al [32]/ 2011 Barcelona 67 cas 78 % 21 %
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Dans notre série, 5 cas ¢étaient symptomatiques (71,42 %). Nos résultats ne
concordent pas avec les données de la littérature (seulement 5 a 50 % des cas sont
symptomatiques), mais cela peut s’expliquer par le nombre de cas limité dans notre série (7

cas).

A. LES CIRCONSTANCES DE DECOUVERTE :

La biliopathie portale est une pathologie d’évolution progressive, et présente deux

phases : asymptomatique et symptomatique.

1-La phase asymptomatique :

Elle est caractérisée par la présence des anomalies biliaire sur la CPRE et /ou la bili-

IRM, en absence de tout symptome biliaire [43].
Dans notre série, 2 cas ont ¢té diagnostiqués a la phase asymptomatique.

2-La phase symptomatique :

Durant cette phase les anomalies radiologiques et les signes cliniques sont présents.
Les patients présentent des signes de cholestase chronique : Ictére choéstatique avec ou sans
douleur biliaire ou angiocholite aigu€, qui sont li€s a la présence anomalies biliaires avancées

(sténoses et lithiases des voies biliaires) sur I’imagerie [43].

Selon les données de littérature, les signes fonctionnels sont dominés par I’ictere
cholestatique qui est le maitre symptome retrouvé dans 76,16 % des cas, suivi par la colique
hépatique dans 39,78 % des cas, I’angiocholite dans 33,94 % des cas et par le prurit dans
23,57 % des cas. La fievre a été retrouvée dans 15,38 % selon I’étude de Dhiman [21] publi¢e

en 2007. Tableau 8.
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Tableau 8: Les signes fonctionnels et physiques de la BP selon la littérature.

Etudes/ [22] | [24] [33] | [26] | [40] [28] [29] [39] [31] [21] [41] [34] [32] | [35] | [20] | [36] | [37] | [42] 5 Notre
Année 1992 | 1993 | 1996 | 1999 | 1999 | 2003 | 2003 | 2005 | 2007 | 2007 | 2009 | 2011 | 2011 | 2012 | 2012|2014 | 2015|2016 Série
Nb total d
cdeBP | 20| 20 | 8 |20 s | 25 |10 | 13 | e | 53| 13| 30 | 67 |4 |10[5|9|6]|33]| 7
Nb de cas
sympto- 1 8 5 2 1 7 10 13 19 13 13 39 14 4 7 5 5 2 168 5
matiques
1 cas| 7cas 2 cas 3 cas 12 cas | 9 cas 4 cas |4 cas|7cas 2 cas
3 cas 1 cas 3cas | 13 cas 13 cas | 28 cas 3 cas | 3 cas 76,16
Ictére 100 | 85,5 o 100 o, | 42,80 N N 63,15 | 69,23 o o, | 28,57 | 100 | 100 N N 100 o 80%
%, 9 60 % %, 100% v, 30% | 100% v, v, 100% | 71,8% % %, %, 60% | 60% %, %
2 cas 10 cas | S5cas | 24 cas | 6 cas
1 cas 1 cas | 2 cas 39,78 o
Colique 2%}50 10% 760}92 3%}46 610}53 420}85 20% | 40% v, 60%
Hépatique ° ° ° ° °
1 cas 1 cas 7 cas | 7cas 24 cas | 3 cas
. . 2 cas 5 cas 3 cas 2 cas | 1 cas 33,94
Angiocholite 1 20}50 40% 1 4;28 50% 5 3(']}84 3 60}84 23% 6 10}53 2 10}42 40% | 20% o
0 0 0 0 0 0
1 cas
. 1 cas 2 cas 1 cas 23,57 o
Prurit 14}%28 10% 50% 20% v 20%
2 cas
Fievre 15,38 128
%
11 cas | 34 cas
13 cas 3 cas 86,69 | 71,42%
SPMG 100% 84,61 | 87,17 75% v,

%

%
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Dans notre série, chez les 5 cas symptomatiques nous avons constaté les mémes
résultats de la littérature avec un ictére cholestatique retrouvé dans 80 % des cas suivi par la
colique hépatique dans 60 % des cas, I’angiocholithe dans 20 % des cas (chez un patient au

cour de son hospitalisation) et le prurit dans 20 % des cas.

A coté des manifestations biliaires, des signes d’hypertension portale par TVPEH
comme [I’hémorragie digestive par rupture des varices gastro-cesophagiennes ou

hémorroidales et la splénomégalie sont souvent retrouvés [44].

Selon les données de la littérature une histoire d’hémorragie digestive était présente
dans 84 % des cas selon 1’¢tude de Agarwal [34] en 2011, dans 76,9 % des cas selon 1’étude
de Oo [41] en 2009 et dans 69,2 % des cas selon I’étude de khar en 2005 [39].

Parfois, la maladie est révélée par un saignement gastro-cesophagien [44]. Dans une
série de 11 cas publiée en 2012 par Aguirre [20], le diagnostic de biliopathie portale a été
évoqueé et confirmé par I’imagerie devant une aggravation des signes cliniques d’hypertension

portale dans 36,36 % des cas (4 cas).

Dans notre série, ’hémorragie digestive a été présente chez 4 patients, dont 1 patient

a présenté méléna comme motif de consultation.

B. L’EXAMEN CLINIQUE :

Il permet de confirmer I’ictére cholestatique, d’apprécier la sensibilité au niveau de
I’hypochondre droit, et de rechercher les signes d’hypertension portale en rapport avec la

TVPEH.

Selon les données de la littérature, la splénomégalie était présente dans 75 % des cas
selon I’étude de Abdelaoui F [35], dans 84,6 % des cas selon I’étude de Oo [41], dans 87,1 %
selon I’¢tude de Agarwal [34] et dans 100 % des cas selon I’é¢tude de khare [39] et I’étude de
Mrabet S [42].
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Selon I’étude de Agarwal [34] en 2011, ’examen clinique a permis d’objectiver aussi

une hépatomégalie dans 64,1 % des cas et une ascite dans 2,6 % des cas.

Dans notre série, ’examen clinique a confirmé I’ictére cholestatique chez 4 patients
(cutanéo-muqueux dans 3 cas et conjonctival dans 1cas), et a objectivé une sensibilité a la
palpation d’hypochondre droit chez 3 patients , une splénomégalie chez 5 patients (71,42 %)
et une CVC abdominale chez 1 patient (14,28 %).

IHI. PARACLINIQUE :

A. BILAN BIOLOGIQUE :

La majorité des patients atteints de la biliopathie portale ont une cholestase biologique

reflétant les changements biliaires secondaires au cavernome portal.

Pendant la période de suivi de ces patients, une légere augmentation de la PAL et de la
GGT a été notée et ce n’est qu’a la phase symptomatique (en présence de sténoses et /ou de
calculs biliaires) qu’on observe une augmentation plus marquée des taux de PAL, de GGT et

de bilirubine [45].

La cytolyse hépatique par augmentation du taux des ASAT et ALAT s’observe a des
stades avancés de la maladie. Le bilan d’hémostase et le taux d'albumine peuvent étre

anormaux seulement en cas de cirrhose biliaire secondaire [46].

Dans notre série, la cholestase biologique a été retrouvé chez tout nos patients (100
%), la cytolyse chez 4 patients (57,14 %), et I’hypersplénisme dans 42,85 % (pancytopénie
dans 1 cas et bicytpenie dans 2 cas) dont 1 cas avait en plus un taux d’Hb a 10g/dl et un taux
d’hématocrite a 28 % en rapport avec son hémorragie digestive (méléna). Le reste du bilan

biologie ( ionogramme, bilan d’hemostase) €tait normal.
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B. BILAN RADIOLOGIQUE :

Le but de I'imagerie est double, elle permet:

» d’évaluer le degré et I’étendue de la thrombose de la veine porte et
décrire les différents circulations veineuses collatérales porto-portales
et porto-systémiques

» et d’objectiver la relation entre la thrombose portale et les anomalies
biliaires résultantes.

Depuis 3 décennies, la CPRE a été considérée le Gold standard pour le diagnostic de
la biliopathie portale. Cependant, en raison sa nature invasive et du risque d’hémobilie et
d’angiocholite, elle est maintenant remplacée par d’autres techniques d'imagerie : L’écho-
doppler abdominal, la TDM abdominale et I’'IRM abdominal avec la séquence cholangio-
IRM qui jouent un rdle important dans le diagnostic et dans le suivi, réservant la CPRE au

diagnostic des cas trompeurs et a des interventions a visée thérapeutique [47, 48].

L’écho-endoscopie est aussi susceptible d'avoir une place dans l'algorithme de la
gestion de la biliopathie portale symptomatique, puisqu’elle permet une évaluation détaillée

des collatérales intra-cholédociennes avant la réalisation de la CPRE [49].

1. L’ ECHOGRAPHIE ABDOMINALE AVEC DOPPLER COULEUR :

L’écho-doppler abdominal est la modalit¢ initiale de dépistage chez les patients
porteurs d’'une TVPEH et suspectés d'avoir une biliopathie portale, et aussi une modalité de
suivi. Elle montre 1’absence de la veine porte et la présence du cavernome portal sous forme
de multiples structures anéchogenes tortueuses entourant la veine porte (figure 38 A). Ces
collatérales péri-portales peuvent étre interprétées comme une masse tissulaire solide
entourant la VBP, mais le doppler couleur permet d’identifier facilement la nature vasculaire
de cette masse en montrant ’absence de flux dans la veine porte thrombosée avec un flux

hépatopéte dans ces collatérales (figure 38 D).
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Des veines collatérales tortueuses similaires peuvent également étre retrouvées autour
de la paroi des voies biliaires intra et extra hépatique (figure 38 B) et de la vésicule biliaire

(figure 38 C).

Treés rarement, des collatérales peuvent étre observées dans la paroi de la vésicule
biliaire et de la VBP. Elle permet de les distingués de I'épaississement pariétale inflammatoire

et néoplasique.

Figure 38 : : Echo-doppler abdominal montrant les anomalies de la BP [47].

A : Cavernome portal au doppler couleur. B : Les collatérales autour de la paroi des
VBIH (téte de fleche) et de la VBP (fleche étroite) au doppler couleur. C : Les varices
pericholecystiques au doppler couleur. D : Doppler couleur montrant un flux hépatopéte

dans les collatéraux sous forme d’une onde monophasique.

L’écho-doppler permet aussi d’évaluer la perméabilité de la dérivation chirurgicale en

post-opératoire (figure 39) [47, 50].
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Figure 39 : Echo-doppler abdominal montrant la dérivation chirurgicale spléno-
rénale [47]. A : Image au doppler, B : Image a I’échelle gris montrent la dérivation
chirurgicale spléno-rénale chez un malade en post opératoire : Veine splénique (la fleche
étroite) se draine dans la veine rénale gauche (la téte de la petite fleche).

L’échographie abdominale est également capable d’apprécier I’état du foie,
d’objectiver le rétrécissement et la sténose de la VBP avec la dilatation en amont, ainsi que la
lithiase vésiculaire, de la VBP et la SPMG. Cependant, le nombre, le niveau ainsi que le
mécanisme (par compression ou bien par ischémie) du rétrécissement biliaire sont difficiles a

déterminer.

Les inconvénients de I'échographie abdominale couplée au doppler est qu'elle est

opérateur-dépendant et généralement génée par les gaz intestinaux et l'obésité [50].

Kesseler et al ont conclus que 1I’écho-doppler abdominal est un outil important pour le
diagnostic des anomalies radiologiques de biliopathie portale, ils ont étudiés les résultats de

I’écho-doppler chez 24 patients qui ont une transformation caverneuse de la veine porte:

» La thrombose veineuse portale et le cavernome portal ont été objectivés chez
tous les patients (100% des cas).
» Les anomalies biliaires ont été visualisées chez 13 (54%) des 24 patients :
e La dilatation des VBIH chez les 13 patients (100%);
e Les anomalies des VBEH chez 11 patients (84%);
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e La lithiase de VBP chez 4 patients (30%);
e La lithiase vésiculaire chez 1 patient (7,69%) [51]

Dans notre série, 1’échographie abdominale a ¢été réalisé chez 6 patients et a
objectivé : La thrombose veineuse portale et le cavernome portal chez tous les patients (100
%), la SPMG dans 83,33 % des cas, la dilatation des VBIH dans 83,33 % des cas, la dilatation
de la VBP dans 100 % des cas, la lithiase vésiculaire dans 66,66% des cas, la lithiase des
VBIH et de la VBP dans 16,66 % des cas pour chacune.

Bien que I’écho-doppler abdominal permette de montrer la plupart des anomalies
radiologiques de la biliopathie portale, les autres techniques d’imagerie (TDM et IRM) sont

nécessaires pour confirmer la maladie [50].
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2. TOMODENSITOMETRIE ABDOMINALE : TDM

Le but principal du TDM abdominale est d’éliminer les autres causes de dilatation des
voies biliaires telles que le cholangiocarcinome et la compression extrinséque par une
lymphadénopathie et aussi préciser la cause de la thrombose portale en excluant les causes

néoplasiques telle que la thrombose tumorale [S0].

Elle permet d’objectiver la dilatation de la VBP et des VBIH dues a la compression
extrinseque par les veines collatérales, la lithiase vésiculaire et cholédocienne ainsi que la
SPMG, mais ne permet pas l'identification détaillée de 1'é¢tendue et du degré de rétrécissement

biliaire [47].

La TDM permet aussi de montrer la dilatation de la veine porte, des plexus para
biliaires et des varices péri-vésiculaires (figure 40), ainsi que les collatérales péri-spléniques,

péri gastriques, cesophagiennes et rétro péritoncales [48, 50].

Figure 40: TDM abdominale montrant (A, B) la transformation caverneuse de
la veine porte, avec des veines grossiérement dilatées en contact intime avec le canal
cholédoque [48].
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Elle permet aussi de préciser le siége et 1’étendue de la thrombose portale, ce qui lui
donne un réle important dans I'évaluation préopératoire de la chirurgie de dérivation
vasculaire, qui nécessite une évaluation détaillée de la perméabilité des branches portales
intra-hépatiques, la veine splénique, la veine mésentérique supérieure , la veine cave inferieur
ainsi que la perméabilité et les variations anatomiques des veines rénales. Et aussi en

postopératoire permettant d’évaluer la perméabilité de la dérivation (figure 41(C, D)).

La TDM permet aussi de montrer 1’hépatopathie portale qui se développe aprés une
longue durée d’évolution, sous forme d’une dysmorphie hépatique avec des contours lobulés
par atrophie des segments périphériques liée a la baisse du débit portal dans les territoires
périphériques et hypertrophie des segments centraux préférenticllement irrigué par le

cavernome portal (figure 41(E))[47].

Figure 41: TDM abdominale montrant: (C, D) la dérivation chirugicale
splénorénal et (E) : un foie de contour lobulé [47].
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Dans notre série, la TDM abdominale a été réalisée chez 2 patients seulement.

Selon une étude rétrospective des résultats du TDM et d’IRM chez 11 patients, la
sensibilit¢ du TDM pour donner des informations sur la thrombose portale et sur les
anomalies biliaires qui on résulte est comparable a celle de I'IRM mais en raison du risque
d’irradiation, la TDM n’est pas une technique préférée ni pour le diagnostic ni pour le suivi

20, 50].
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3. L’IMAGERIE PAR RESONNANCE MAGNETIQUE : IRM

L’IRM est utilisée pour le diagnostic et le suivi de la biliopathie portale depuis 2003,
c’est un examen complet comportant la séquence cholangio-IRM dite aussi bili-IRM
permettant de visualiser et de caractériser le type de retentissement biliaire, mais aussi la
séquence HASTE qui permet de rattacher les anomalies biliaires a des varices €pi ou para-
cholédociennes et les reconstructions multi-planaires des s€quences d’angio-IRM fournissent
une cartographie vasculaire utile pour le diagnostic et pour le choix de la technique de

dérivation la plus appropri¢e [32, 47, 52, 53].

Actuellement I’IRM avec ses séquences bili-IRM et angio-IRM a remplacé la CPRE
en tant que modalité¢ d'imagerie de choix pour la cartographie des anomalies biliaires du fait
de son caractere non invasif dénué de risque, ainsi que sa capacité de confirmer le mécanisme
compressif de la biliopathie portale en montrant le rapport direct des sténoses biliaires avec
les veines du cavernome portal. Elle est également utile pour clarifier la cause de la sténose
des voies biliaires, permettant la distinction entre 1’épaississement néoplasique qui se
caractérise par un rehaussement précoce et la fibrose par ischémie canalaire qui se caractérise

par un rehaussement tardif [47, 48, 54]

La cholangiographie par résonance magnétique (bili-IRM) est un examen non invasif
capable d’identifier toutes les modifications morphologiques de I’arbre biliaire d’une maniére
panoramique [48], avec une sensibilité et une spécificité similaires a celles de la CPRE selon

Condat et al [44].

Les anomalies biliaires décrites a la bili-IRM sont les ondulations, I’irrégularité de la
paroi des voies biliaires, le rétrécissement biliaire, les sténoses avec ou sans dilatation pré-
sténotique, 1’épaississement de la paroi de la vésicule biliaire et des voies biliaires,
I’angulation de la VBP, la lithiase de la vésicule biliaire, de la VBP et la lithiase des VBIH
(Figures 42 et 43) [47].
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Figure 42: Bili-IRM montrant : A : Compression extrinséque de la VBP, B :
Irrégularité de contour de la VBP, C : Sténose de la VBP avec importante dilatation
d’amont, D : Angulation de la VBP [47].

Les lithiases apparaissent sous forme des images hypo-intenses dans les voies
biliaires dilatées sur les images pondérées en T2, ce qui ne devrait pas étre confondu avec
une pneumobilie observée particuliecrement chez les patients qui ont bénéficiés d’'une CPRE

premiere [48, 50].
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Figure 43: Séquence T2 d’IRM (A) montrant une vésicule biliaire multi
lithiasique, B : Bili-IRM montant des lithiases de la VBP [47].

L'aspect ondulé de la paroi biliaire est probablement due a la compression extrinseque
de la VBP par les collatérales péri-portales, alors que I'épaississement de la paroi des voies
biliaires et de la vésicule biliaire est dii a la fibrose ischémique. La sténose focale (courte (<2
cm) ou bien longue (> 2 cm)) peut étre secondaire a la compression ou bien a 1’ischémie

(figure 44) [50].

Figure 44 : Bili-IRM montant une sténose de la VBP avec dilatation des VBIH
droites et gauches [S0].
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L’angulation de la VBP est habituellement observée au bord supérieur du pancréas
secondaire a la dilatation des veines duodéno-pancréatiques supérieures antérieures et
postérieures suite a la thrombose portale, son degré se mesure a l'aide de séquences spéciales
d’IRM en plagant des lignes le long du grand axe de la VBP au dessus et en dessous du site
d'angulation (Figure 45). Selon 1'étude réalisée par Keizman et al, un angle biliaire inférieur

a 145 ° est considéré comme un facteur risque de lithiase biliaire récidivante [50,55].

Figure 45: Angulation de la VBP. L’angle ici est presque 90° [55].

Dans une étude rétrospective de 16 patients porteurs de cavernome portal, tous les
patients avaient des signes de biliopathie portale sur la bili-IRM. La sténose biliaire a été
objectivée dans 93,7 % des cas, la dilatation en amont dans 68,7 %, I’ondulation de la paroi de
l'arbre biliaire dans 87,5 % et 1'angulation de la VBP dans 75 % des cas, varices de la vésicule

biliaire dans 100 % des cas et varices cholédociennes dans 93,7% des cas [S0].
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Dans notre série, la bili-IRM a été réalisée chez tous nos patients et a objectivé des
sténoses biliaires avec la dilatation en amont dans 85,71 % des cas, par contre les ondulations
de la paroi biliaire, I’angulation de la VBP et les varices vésiculaires et cholédociennes n’ont

pas été visualisés.
Classifications des anomalies radiologiques :

* Liop et al ont proposé une classification de la BP en 3 grades (figure 46) en
fonction du degré de dilatation des voies biliaire sur les résultats du bili-IRM de 67 patients

porteurs de la TVPEH, dont seulement 52 patients avaient une BP :

» GradeI : Présence des irrégularités des voies biliaires;
» Grade II : Présence des rétrécissements des voies biliaires sans dilatation;

> Grade III : Présence des sténoses avec dilatation des voies biliaires.

Figure 46: Classification proposée par liop et al: (a) Grade I : Irrégularité des
VBIH et des VBEH, (b) Grade II : Sténoses sans dilatation, (c¢) Grade III : Sténose avec
dilatation [32].
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La dilatation a ¢été¢ définit par un diametre supérieur a 7 mm pour les VBEH et
supérieur a 4 mm pour les VBIH, ils ont trouvés que le grade 111 était le plus fréquent : Grade

III (34 cas), Grade II (12 cas), grade I (6 cas) [32].
Dans notre série, ¢galement le grade 111 était fréquent, observé chez tous nos patients.

*Shin et al ont classés les anomalies radiologiques de biliopathie portale en 3 types :
varicoide, fibrotique et mixte selon le mécanisme et la présence ou bien I’absence des

sténoses biliaires.

» Le type varicoide : caractérisé par une paroi biliaire irréguliére et ondulée
secondaire a de multiples compressions extrinseques par les veines collatérales
dilatées (figure 47 (A et B)), ce type simule un cholangiocarcinome donnant
naissance au signe de « pseudo-cholangiocarcinome ».

> Le type fibrotique : caractérisé par une sténose localisée des voies biliaires
avec une dilatation en amont de degré variable secondaire a 1’ischémie
canalaire. La VBP est le plus souvent impliquée (figure 48).

> BP de type mixte : caractérisée par 1’association des deux types varicoide et

fibrotique (figure 49).

L'importance de cette classification réside dans Dl’attitude thérapeutique car le type
varicoide est réversible apres la chirurgie décompression portale, tandis que le type fibrotique

ne l'est pas [56].
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(A) schéma, (B) bili-IRM. [48].

A (N-?/

( ‘\.\trj )} /

ol

Figure 48 : Le type fibrotique : (A) schéma, (B) bili-IRM [48].
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Figure 49: Le type mixte [48].

* la classification proposé par Chandra et al pour décrie les anomalies biliaires a la

CPRE, peut également étre appliquée aux anomalies biliaires sur la bili-IRM.

» Type I Atteinte des VBEH;

» Type II: Atteinte des VBIH uniquement;

» Type III a: Atteinte des VBEH et atteinte unilatérale des VBIH.

> Et type I1I b: Atteinte des VBEH et atteinte bilatérale des VBIH [48]. (figure
50).
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Figure 50 : Schéma montrant la classification proposée par Chandra et al pour
classer les anomalies biliaires a la CPRE : (a) type L, (b) type II, (c) type III a, (d) type
III b [51].

On utilisant cette classification pour classer les anomalies biliaires sur les bili-IRM
de nos patients, le type III b était présent chez 5 patients, le type II chez 1 patient et le type I

chez 1 patient.

Chevallier et al ont étudié 10 patients avec PB dans une étude rétrospective et mono-
centrique et ont conclus que I’imagerie par résonnance magnétiques constitue la modalité

d'imagerie la plus important pour diagnostic de la BP [57].

94



4. LA CPRE:

Pendant plusieurs années la cholangiopancréatographie endoscopique rétrograde a été
I'examen de choix pour le diagnostic de la BP, ce qui explique pourquoi ses résultats ont ¢té
largement décrits. Elle donne une véritable cartographie des voies biliaires, mais ne permet
pas d’¢établir la relation entre les anomalies biliaires et les veines collatérales du cavernome

portal [44, 54].
Les différentes modifications de ’arbre biliaire observées a la CPRE sont :

1- Les impressions (indentations extrinséques) : empreinte des collatérales sur la paroi de

la voie biliaire, peut étre de deux types :

» Profondes : Empreinte de plus d'un quart du diamétre de la voie biliaire.
(Figure 51 (A)).
» Peu profondes: Empreinte sur moins d’un quart du diamétre canalaire (figure

51(B)).
2- L’irrégularité de contours : suite aux impressions (indentations extrinseques).

3- Les sténoses: apparaissent sous forme d’un rétrécissement de la lumiere des voies biliaires
avec une bonne opacification du segment d’aval et dilatation du segment d’amont. Elles sont
classées en sténose «légeére a modérée» ou «séveren selon que le diamétre du segment biliaire
rétréci soit inférieur ou supérieur au 2 / 3 du diamétre du segment normal adjacent. Elles sont

de nombre, de longueur et de degré variables (figure 51(C)).

4- La dilatation en amont: également classée en «légére a modérée» ou «séveren, selon que
le segment dilaté se situe entre 1,5 a 2 ou supérieur a 2 fois le diamétre du segment normal

adjacent.

5- Les défauts de remplissage (ou d’opacification) des voies biliaires: qui peuvent étres
ronds, ovales ou allongés, sont secondaires aux sténoses ou au prolapsus des varices intra-
luminales ou bien a des lithiases (figure 51 (D)).
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6- L’angulation du canal biliaire : (figure 51 (E))

7- L’ectasie: qui se définie par un segment biliaire dilatée sans aucune obstruction en aval

[54].

Figure 51: Schéma montarnt les anomalies biliaires a la CPRE:A : Indentations
peu profondes, B : Indentations profondes, C : Sténose de la VBP, D : Défaut de
remplissage ou bien d’opacification biliaire, E : Angulation de la VBP [54]
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Les anomalies cholangiographiques de type I et de type III de la classification

proposée par Chandra et al sont les plus fréquents [S4].

Dans notre série, la CPRE a ¢été réalisée chez 4 patients (57%) et a ¢galement
objectivé que les types III et I sont les plus fréquemment retrouvés, 2 patients avaient le type

III et 2 patients avaient le type I.

Actuellement avec ’avénement de bili-IRM, la CPRE est réservée seulement a des

indications thérapeutiques:
1. Drainage biliaire en cas d’angiocholite.
2. Extraction des lithiases de la VBP.

3. Dilatation des sténoses de la VBP et mise en place de protheéses biliaires (stents)

[54].
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S. ECHOENDOSCOPIE :

L’utilisation systématique de I’écho-endoscopie pour le diagnostic de la BP n'est pas
recommandée mais elle est susceptible d'avoir une place dans l'algorithme de la gestion de la
biliopathie portale symptomatique, puisqu’elle permet une ¢évaluation détaillée des

collatérales cholédociennes avant la CPRE [47, 49].

Si une CPRE est prévue pour extraction de calculs ou pour dilatation des sténoses,
I’écho-endoscopie peut étre utilisée pour décrire I’emplacement précis des varices biliaires (le
plexus épicholédocien et paracholedocien avec ses branches : les varices sous épithéliales et
intra-choledociennes) (figure 52), qui apparaissent sous formes de multiples images
anéchogenes dans et autour de la paroi des VBEH (figure 53), car les varices sous épithéliales
et intra-choledociennes sont trop petites pour étre identifiées sur les autres modalités

d’'imagerie et présentent un risque accru de saignement a I’origine d’une hémobilie lors de la

CPRE.

Donc I’écho-endoscopie permet d’aider a planifier la CPRE et donc mieux gérer

I’hémobilie anticipée au cours du traitement endoscopique.

Elle permet aussi de distinguer les varices biliaires des lithiases de la VBP, et de
différencier les sténoses biliaires tumorales des sténoses par compression extrinseéque et par

ischémie [49].
Dans notre série, 1’écho-endoscopie a été réalisée chez 3 patients seulement et a objective :

» Une dilatation des VBIH a gauche, un aspect filiforme de la VBP dans sa portion
rétro-pancréatique avec des veines de dérivation partiellement ou completement
thrombosées dans le 1¥ cas (observation 4).

» Une dilatation de la VBP intéressant les 2/3 inferieurs en faveur de la biliopathie
hypertensive dans le 2°™ cas (observation 5).

» Une compression de la VBP dans sa partie moyenne et hilaire par une importante
dilatation du TP dans le 3°™ cas (observation 6).

98



opitholium

fibro muscular layer A choledochal | g o ugcar layer

;)

\ =
B N E :
B3 & tihegihela
% 1 3 e
¥ 1 3 £
L LREE! ;
Sn\ul‘hv;]v‘ll:(;:: é : 3{ g mlgn'\:alodochnl
i 2 :
\ |3 £
\ \ L? =
Intra mural { d Q 1 h:
VONnous plexus § | : {& —
{ = Lumen of £
{ 3 CBD S
para choledoghal { ,,f },_ por] Sholedochal
varicos \ \ 7.‘% F’ arlces
W {3 =
{\ = =
B3 3
A {3
g (INE
N
\ \\ 3 para cholodoghal
W 3
\ \ \3
g =

Eplcholedochal venous ploxus // ;

1/
Marginal vein ‘»// &
&
Intra mural vonous ploxus .

)
Sub eplthelial venous plexus \ ‘»/«‘\‘ ¥
X
@

Figure 52 : Schéma montrant les différentes varices de la VBP : Paracholeochal
varice : Varices paracholédociennes, Epi choledochal varices : Varices
épicholédociennes, Subepithelial varices : Varices sous épithéliales, Intra choledochal
varices : Varies intracholédociennes, Lumen of CBD : Lumiére de la VBP [49].

Figure 53 : Echo-endoscopie (a, b) montant les varices biliaires avec lithiase
(stone) de la VBP (CBD) [49].
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Tableau 9: Comparaisonn entre les différents examens de diagnostic de la
biliopathie portale[50].

Intérét/Role

Modalité de dépistage
initiale, et aussi pour le

suivi. opérateur-dépendant.

Objective les anomalies
vasculaires et biliaires de la
biliopathie portale mais au
prix d’une irradiation du

patient.

C’est le gold-standard pour
le diagnostic de la
biliopathie portale
remplacant la CPRE.

Les anomalies vasculaires

Objective le cavernome
portal et les varices de la
vésicule biliaires avec le
Doppler couleur. Mais ne
permet pas une description
exacte des veines

collatéralles.

Permet de préciser le siege
et I’étendue de la thrombose
portale et de monter les
collatéraux porto-

systémiques.

Méme donnée que la TDM,
et permet en plus de montré
les rapports étroites entre
les veines collatérales et les
voies biliaires confirmant le
caractére compressif du

cavernome portal.

Les anomalies biliaires

Objective la dilatation
biliaire et les lithiases
associées, cependant les
anomalies de la VBP sont
difficiles a préciser car elle
est souvent génée par les

gaz d’intestin.

Objective la dilatation des
voies biliaire mais de fagon
moins précise que la bili-
IRM, montre aussi les

lithiases.

Permet une évaluation de
I’ensemble des anomalies
d’arbre biliaire avec une
sensibilité et une spécificité
égales a celle du CPRE, et
aussi de classer la BP en 3
types varicoide, fibrotique
et mixte. Détecte aussi les

lithiases.

Autres anomalies

Permet d’objectivé la

cirrhose si associée.

Permet d’objectivé la
cirrhose si associée, et
d’éliminer les autres
diagnostics différentiels de
la biliopathie portale.

Permet d’objectivé la
cirrhose si associée, et
d’éliminer les autres
diagnostics différentiels de

la biliopathie portale.
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6. LA FOGD:

La fibroscopie cesogastroduodénale ne fait pas partie du bilan diagnostic de la BP,
mais son intérét réside dans la recherche et la classification des varices cesophagiennes et
gastriques et de la gastropathie hypertensive, qui se développent secondairement au

cavernome portal et aussi dans la prise en charge de I’hémorragie digestive due a la rupture

de ses varices. (figures 54, 55)[59].

L’hémorragie digestive par rupture de ces varices est fréquemment retrouvée chez les
patients atteints de la BP, Selon les données de la littérature, une histoire d’’hémorragie
digestive a été présente dans 84% des cas selon I’étude de Agarwal [34] en 2011, dans 76,9 %
des cas selon I’étude de Oo [40] en 2009 et dans 69,2 % des cas selon I’étude de Khar [39] en
2005,

Figure 54: FOGD montrant les varices oesophagiennes: (1) grade I : De petites
taille disparaissant a ’insufflation, a faible risque hémorragique, (2) grade 11 :
Tortueuses persistent a I’insufflation mais séparées de muqueuse saine , a risque
hémorragique modéré, (3) grade III : Tortueuses persistent a ’insufflation et
confluentes sur > 1/3 de la circonférence luminale, a haut risque hémorragique et
(4) Présence des signes rouges (zones de coloration rouge, sans relief, siégeant a la
surface des cordons variqueux) a haut risque hémorragique [59].
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Figure 55: FOGD montant les varices gastro-oesophagiennes et la gastropathie
hypertensive : GOV 1: Prolongement d’un cordon cesophagien le long de la petite
courbure et GOV 2 : Prolongement d’un cordon cesophagien le long de la grande

courbure gastrique, la gastropathie hypertensive (Modérée) : Aspect de la muqueuse en
mosaique, a risque hémorragique modéré, et (sévére) : Aspect pétéchial, muqueuse
parsemée de macules rouges a haut risque hémorragique [59].

Dans notre série, La FOGD a été réalisé chez 4 patients, révélant des VO grade II et
grade III dans 50 % des cas, des GOV de type 1 dans 50 % des cas, de type 2 dans 25 % des

cas et une gastropathie hypertensive dans 25 % des cas.

102



7. LA BIOPSIE DU FOIE :
Bien que la biopsie hépatique ne fait pas partie du bilan diagnostic de la BP, Il reste
nécessaire d'avoir une biopsie hépatique pour exclure la présence d'une cirrhose du foie, en
particulier chez les patients ayant un foie atrophique avec parenchyme hétérogene a

I’échographie.

Généralement, 1’¢tude anatomopathologique de la biopsie hépatique est normale ou
presque normale, parfois elle montre la dilatation de la veine porte ou le rétrécissement

segmentaire des voies biliaires avec une légere dilatation des VBIH [45].

Dans notre série, la biopsie hépatique a été réalisée seulement chez 2 patients.

IV. LES ETIOLOGIES DE LA TVPEH :

L’¢tiologie de la TVPEH est le plus souvent inconnue et reste idiopathique dans 23 a
68 % des cas. Dans le reste des cas ,elle est associée le plus souvent a des troubles de la
coagulation dans 3 a 55 % des cas, un syndrome my¢loproliferatif avec ou sans mutation
JAK2 dans 3 a 42 % des cas , un sepsis abdominal dans 5 a 36 % des cas, une pancréatite dans
4 a 19 % des cas, et peut €tre aussi associée a des causes locales: traumatisme ou
malformation de la veine porte, chirurgie abdominale, apres splénectomie, abces hépatique et

cathétérisme de la veine ombilicale dans I’enfance Tableau 10 [44].
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Tableau 10 : Les étiologies de la TVPEH.

Idiopathique 23-68 %
Trouble de la coagulation 3-55%
Syndrome myeloproliferatif 3-42 %
Sepsis abdominale 5-36 %
Pancréatite 4-19 %
Traumatisme de la veine porte, 5-17 %

Splénectomie, chirurgie

abdominale 0-4 %
Abces hépatique 0-2 %
Cathétérisme de la veine

ombilicale

Dans notre série, nous avons constaté les mémes résultats, dans 57,15 % des cas la
TVPEH était d’étiologie indéterminée et dans 42,85 % des troubles de la coagulation ont été
identifiés : déficit en protéine C, en protéine S et en protéine C et S chez 3 patients

respectivement.
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V. LES DIAGNOSTICS DIFFERENTIELS :

Si la TVPEH est méconnue, I’interprétation des anomalies biliaires radiologiques de
la BP est difficile et peut conduire a tort au diagnostic d’autres pathologies qui ont les mémes

caractéristiques radiologiques [1, 60].
Les diagnostics différentiels de la biliopathie portale sont :

A. LA CHOLANGITE SCLEROSANTE PRIMITIVE :

La cholangite sclérosante primitive est caractérisée par une atteinte inflammatoire et
fibrosante des voies biliaires intra et/ou extra-hépatiques de mécanisme inconnu, mais
probablement dysimmunitaire et souvent associée a une colite inflammatoire. Elle se

manifeste généralement au cours de la quatrieme ou cinquieéme décennie.

Le diagnostic de CSP peut étre retenu devant la présence d’une cholestase
chronique avec des anomalies typiques des voies biliaires comprenant les sténoses
multifocales, 1’ectasie segmentaire, I’épaississement et les ondulations de la paroi sur la bili-
IRM et en absence d’autres causes de la cholangite sclérosante secondaire dont la BP fait

partie [61, 62].
B. LE CHOLANGIOCARCINOME :

Le cholangiocarcinome est une tumeur maligne qui se développe a partir des cellules
des voies biliaires intra-hépatiques ou extra-hépatiques. Il reste longtemps asymptomatique,
les symptomes sont retrouvés seulement dans un tiers des cas : des douleurs abdominales, un
ictere cholestatique plus ou moins associ¢ a un prurit et surtouts une altération de 1’état
général du patient avec a I’examen clinique une hépatomégalie et une grosse vésicule biliaire
si ’obstacle est sous le confluence cystico-choledocien et a la bili-IRM une sténose abrupte
longue et irréguliere avec prise de contraste et importante dilatation en amont se sont des
tumeurs rares et de mauvais pronostic avec une médiane de survie courte du fait de leur

découverte souvent tardive [63].
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C. LA CHOLANGITE PYOGENIQUE RECURRENTE:

La cholangite pyogénique récurrente ou anciennement appelée cholangio-hépatite
orientale en raison de son incidence ¢levée en Asie du Sud-Est (en particulier a Taiwan, au
Japon et en Corée) est caractérisée par la présence de calculs intra-hépatiques (hépato-lithiase)
et des épisodes récidivantes d’angiocholite d’origine parasitaires (Ascaris lumbricoides ou
Clonorchis sinensis) chez des patients a faible niveau socio-économique avec un mauvais état
nutritionnel. Ces infections parasitaires chroniques sont responsable des modifications
inflammatoires et fibrotiques dans la paroi des voies biliaires provoquant un épaississement
pariétale, une sténose biliaire progressive conduisant a la stase biliaire avec formation de

calculs intra-hépatiques et a d’autres épisodes d’infection.

Les symptomes classiques de cholangite pyogenic récurrente incluent la douleur
abdominale de 1’hypochondre droit, la fievre, et I'ictere. La bili-IRM montre les sténoses
biliaires avec la dilatation en amont, les calculs intra-hépatiques avec les abces hépatiques qui
sont retrouvés dans seulement 20 % des patients. Cependant, son diagnostic est basé¢ sur les
résultats de l'imagerie  (en particulier la présence d'hépato-lithiase) corrélés aux

caractéristiques cliniques et surtout démographiques [64, 65].
D. LA CHOLANGIOPATHIE DUE AU SIDA :

La cholangiopathie due au syndrome d’immunodéficience acquise affecte typiquement
les patients atteint du virus HIV avec un faible nombre de CD4 <135 / mm3 [59]. Les
infections opportunistes de l'arbre biliaire sont la cause la plus fréquente. Plusieurs agents
infectieux ont ét¢ impliqués dans la pathogenése de la maladie dont le Cryptosporidium et
Cytomegalovirus sont les plus fréquemment en cause. Ils provoquent des changements
inflammatoires ce qui est a 'origine des anomalies cholangiographiques communément
observées. Egalement un dysfonctionnement du sphincter d'oddi avec des pressions de base
¢levées est associé. La douleur d’hypochondre droit et la fievre sont les manifestations les

plus fréquentes.
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La CPRE décrit quatre profils distincts de la maladie :

La cholangite sclérosante et sténose papillaire (50%);
La sténose papillaire isolée (15%);

La cholangite sclérosante intra-hépatique isolée (20%);

YV V V V

La sténose longue de la voie biliaire extra-hépatique avec ou sans

cholangite sclérosante intra-hépatique (15%).

Son incidence a considérablement diminu¢ apres la généralisation des

antirétroviraux [ 65, 66].

E. L’ATTEINTE BILIAIRE AU COUR DE LA PANCREATITE
CHRONIQUE AUTOIMMUNE :

C’est une maladie rare qui se définit par : une augmentation de la taille du
parenchyme pancréatique, un canal pancréatique principal irrégulier avec des sténoses
diffuses, la présence d’auto-anticorps (Ac) et ’hyper-gamma-globulinémie IgG4 en biologie,
une association possible a d’autres pathologies auto-immunes et une infiltration lympho-
plasmocytaire et fibrose a I’analyse histologique ainsi qu’une bonne réponse au traitement par
les corticoides.

Dans la PCAI, I’atteinte de I’arbre biliaire est fréquente. Dans la majorité des cas, elle
est limitée a la VBP, mais elle peut étre étendue aussi aux VBIH et a la vésicule biliaire. Une
sténose de la portion rétro-pancrétique du cholédoque et un aspect de cholangite sont
fréquents. Il s’agit d’une atteinte inflammatoire de la VBP représentée en histologie par une
infiltration lympho-plasmocytaire diffuse et une fibrose marquée autour des structures portes,
ainsi que par des phlébites oblitérantes et en imagerie (IRM, CPRE) par une sténose de la

partie distale de la VBP avec une dilatation d’amont [67].
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F. LA STENOSE BILIAIRE D’ORIGINE ISCHEMIQUE :

La cholangiopathie ischémique est une Iésion focale de I'arbre biliaire secondaire a un
¢coulement sanguin perturbé dans l'artére hépatique. Les voies biliaires sont alimentées par
l'artére hépatique. Ainsi, la perturbation du flux sanguin dans cette artére est a I’origine d’une
ischémie ou bien d’une nécrose canalaire se qui conduit a la formation des sténoses biliaires

multiples.

Les causes courantes de cholangiopathie ischémique comprennent : la Iésion d’artére
hépatique lors d'une transplantation hépatique, lors d'une cholécystectomie par laparoscopie

ou lors de la chimio-embolisation.

G. LA STENOSE BILIAIRE D’ORIGINE TOXIQUE :

C’est une sclérose biliaire toxique secondaire a 1’administration de floxuridine
[FUDR] et fluorouracile [5-FU] dans ’artére hépatique, qui est largement indiquée dans le

traitement des métastases hépatiques des cancers colorectaux [68].

H. LES STENOSES BILIAIRES POST-OPERATOIRES :

L'utilisation généralisée de la cholécystectomie laparoscopique a considérablement
augmenté l'incidence des Iésions et des sténoses des voies biliaires apres cholécystectomie

[69].

I. LA LITHIASE DE LA VBP, LA PARASITOSE DES VOIES BILIAIRES
AINSI QUE LES ANOMALIES CONGENITALES DES VOIES
BILIAIRES :

Sont également des diagnostics différentiels de la biliopathie portale [3].
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VI. COMPLICATIONS:

Apres une longue durée d’évolution et en absence de traitement, la cirrhose biliaire
secondaire est 1’évolution naturelle de la BP. Elle est secondaire aux sténoses biliaires

inflammatoires par fibrose pariétale dues au mécanisme ischémique.

Chez les patients atteint de la BP, elle peut étre évoquée devant des signes
d’insuffisance hépatiques comme : hépatomégalie dure et irréguliére, angiomes stellaires,
érythrose palmaire, encéphalopathie hépatique, diminution du taux de d’albumine, baisse du
temps de prothrombine et du facteur V. Le diagnostic est ensuite confirmé par un examen

histologique [70].

VII. TRAITEMENT :

A. LES MOYENS :
1. TRAITEMENT MEDICAL : L’ACIDE URSODESOXYCHOLIQUE :

I’acide ursodesoxycholique est utilis€¢ pour tenter de réduire la formation de calculs
car il diminue la synthése hépatique, la sécrétion et I'absorption intestinale du
cholestérol, augmentant ainsi la fluidité biliaire. Plusieurs études ont signalé 1’effet
bénéfique de l'utilisation concomitante de 'AUDC chez des patients atteints de la BP et

candidats a un traitement endoscopique.

Condat et al, ont utilis¢ ' AUDC chez 3 des 4 patients qui ont subi une sphinctérotomie

endoscopique et ils n’ont signalé aucune récidive de symptdmes pendant le suivi.

Liop et al, I'ont utilis¢é chez 10 des 14 patients, dont 5 patients avaient une douleur
abdominale avec un ictere traités avec AUDC seul, et 5 patients ont subi une sphinctérotomie
endoscopique, ils ont signalé une disparition des symptomes et une amélioration du cholestase

biologique chez tous les patients traités pendant le suivi [71].

109



2. TRAITEMENT ENDOSCOPIQUE :

Le traitement endoscopique comprend I’extraction des calculs aprés sphinctérotomie
endoscopique associée ou non a la lithotritie mécanique et la dilatation des sténoses biliaires

qui sont souvent associées a la mise en place d’endo-protheses biliaires [44].
a- Les types du traitement endoscopique :

a-1- Traitement des lithiases de la VBP :

La stase biliaire due a la compression par les collatérales ou secondaire a la formation
de sténose biliaire est a I’origine d’une forte prévalence des calculs biliaires chez les patients
atteints de la biliopathie portale. La lithiase de la vésicule biliaire est observée dans 8 a 69 %
des cas et la lithiase de la VBP dans 7 a 77 % des cas. Le traitement de la lithiase de la VBP
chez les patients porteurs de biliopathie portale a été décrit pour la 1 fois en 1995 par Bhatia
et Sarin qui ont réalisé une SE avec extraction de multiples calculs de la VBP chez 3 patients

[71].

X La sphinctérotomie endoscopique avec extraction de calculs :

La SE consiste a réaliser a I’aide d’un sphinctérotome reli¢ a un générateur de haute
fréquence une section diathermique du sphincter d’oddi, cette section intérese a la fois le
sphincter commun bilio-pancréatique, qui entour I’ampoule de Vater, et le sphincter propre

de la VBP. Elle a pour but d’assurer un drainage biliaire efficace (figure 56) [72].
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Figure 56 : Sphinctérotome (A), (B): Sphinctérotomie endoscopique [73].

Dans les cas favorables, 1’évacuation des calculs se fait spontanément sous I’effet du
flux biliaire, mais le plus souvent il est nécessaire d’utiliser des extracteurs comme la sonde

a panier (sonde de Dormia) (figure 57), ou a ballonnet (figure 58) [74].

Figure 57 : Extraction de calcul avec sonde a panier (A), (B) : Sonde a panier
(Dormia) [75].
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Figure 58 : Extraction de calcul avec sonde a ballonnet (A), (B) : sonde a
ballonnet [75].

¢ La lithotritie mécanique :

Elle est utilisée pour I’extraction des gros calculs. Elle consiste a fragmenter le calcul
impacté entre les brins de la sonde a panier (Dormia). Pour cela, on utilise un lithotriteur dont
la gaine métallique sera glissée a travers le canal opérateur de I’endoscope jusqu’au contact
du calcul, et a I’aide de la manche du lithotriteur on applique une force mécanique permettant
d’écraser le calcul et le fragmenter, puis extraire les fragments a I’aide de la sonde de Dormia

(figures 59, 60) [45, 75, 76].
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Figure 60 : Schéma montrant les différentes étapes de la lithotritie mécanique
[75].
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a-2- Traitement de la sténose de l1a VBP :

La sténose biliaire est secondaire soit a une compression extrinséque par les veines
collatérales ou a une fibrose pariétale par ischémie canalaire. Elle est considérée comme une
sténose biliaire bénigne et leur prise en charge consiste généralement en une dilatation par

ballonnet avec le plus souvent mise en place de prothese biliaire (stent) [71, 77].

s La dilatation de la sténose biliaire :

La dilatation de la sténose biliaire nécessite la réalisation préalable d’une SE ensuite un
ballonnet hydrostatique de 6 a 8 mm de diametre est ascensionné sur un fil guide au niveau
de la sténose. Un mélange d’eau et de produite de contraste est utiliser pour gonfler le ballon

jusqu’a la disparition de I’empreinte exercée par la sténose [78].
«» Les prothéses biliaires :

La dilatation biliaire est le plus souvent suivie par la mise en place d’une prothese biliaire
de calibrage (stent). Le premier rapport de mise en place de prothese biliaire pour le

cholédoque a été publi¢ en 1993 [71, 78].

Les stents les plus utilisés sont, les stents plastiques et métalliques couvertes. Leurs mise
en place permet de réduire le risque de re-sténose et de récidive des calculs biliaires mais ils
sont susceptibles de s’obstruer aprés plusieurs mois avec un risque d’angiocholite et de

cirrhose biliaire secondaire ce qui nécessite d’étre changés régulicrement (figures 61) [44].

Il existe aussi un autre type de stent biliaire, c’est le stent métallique auto-expansible de
diametre supérieur a celui de la prothese plastique. Cependant les données de la littérature

concernant leur utilisation dans le traitement de la BP sont trés limitées.
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Oo et al ont rapporté leur expérience de mise en place de stent métallique auto-expansible
chez 3 patients atteints de la biliopathie portale qui n’étaient pas candidats a la chirurgie de
dérivation portale et qui avaient un acces difficile aux centres de soins tertiaires pour les
changements répétés des stents plastiques. Le résultat était satisfaisant, aprés 6 ans

d’évolution, I’occlusion d’endo-prothése a été noté chez 1 patient seulement (figure 62) [71].

Figure 61 : Prothéses biliaires : A : plastique, B : métallique couverte.

Figure 62 : Stent biliaire métallique auto-expansible.
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b- Les complications du traitement endoscopique :

b-1- L’hémobilie :

Le saignement des collatérales intra-cholédociennes et sous-épithéliales est une
préoccupation majeure lors de la prise en charge endoscopique de la BP. Elle est observée
surtout durant I’extraction instrumentale des calculs biliaires par sonde a panier (sonde de
Dormia), ou a ballonnet. Cependant certains auteurs préferent l’utilisation de la sonde a
ballonnet puisqu’elle est moins traumatique que la sonde a panier. L’hémobilie a été

¢galement rapportée lors du changement des protheses biliaires [17,71].

Ces varices intra-choledociennes et sous épithéliales sont objectivées par 1’écho-
endoscopie qui doit étre indiquée chaque fois que le traitement endoscopique est envisagé, ce
qui permet de mieux gérer ’hémobilie anticipé par perfusion de terlipressine, qui permet de

contrdler cette hémobilie [3].

b-2- L’angiocholite :

L’angiocholite est une complication fréquente du traitement endoscopique. Elle est
en rapport avec I’obstruction répétée des protheses biliaires chez les patients qui ne respectent
pas les dates planifiés pour le changement de ces prothéses. Et en absence de traitement, cette
angiocholite est a I’origine des abces hépatiques cholangitiques avec risque de septicémie

par rupture de ces abces [71].
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3. TRAITEMENT CHIRURGICAL:

Deux types de chirurgie ont été rapportés pour le traitement de la BP

symptomatique : la chirurgie de dérivation portale et la chirurgie de drainage biliaire.

Le traitement chirurgical comporte également la cholécystectomie : en cas de lithiase

de la vésicule biliaire ou de cholécystite [79, 80].
a- La chirurgie de dérivation portale :

a-1- Les patients qui ont des veines shuntables :

IlIs devraient bénéficier d'une chirurgie de dérivation porto-systémique, qui vise a
réduire la pression dans les collatérales portales et donc résoudre I’obstruction biliaire. Elle

permet également de traiter 'hémorragie digestive et I'hypersplénisme [81].

Les shunts porto-systémique les plus couramment pratiqués chez les patients sont le

shunt spléno-rénal ou le shunt mésentérico-cave [2,44].

o,

< Le shunt spléno-rénal : SSR

L’anastomose spléno-rénale est efficace pour soulager l'obstruction cholédocienne chez

les patients atteints de BP. Elle nécessite une veine splénique libre non thrombosée [79].

2 types de shunt : proximal (intervention de Linton) le plus utilisé et distal (intervention de

Warren) [2].
> Le SSR proximal (intervention de Linton) :

Le SSR proximal a été rapporté la premiere fois en 1947 par Dr Robert Linton qui a
publi¢ son premier rapport sur le traitement de I'hypertension portale par une splénectomie

avec I’anastomose spléno-rénale.
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L’intervention commence par une splénectomie, ensuite le pancréas est tenue par sa
queue et on disseque le fascia de Toldt de la queue et du milieu de pancréas avec ligature
section de toutes les veines afférentes pancréatiques, ce qui permet de libérer facilement la
veine splénique. Ensuite, apres libération de la veine rénale gauche, le segment de la veine
splénique disséqué est facilement rapproché de la veine rénale gauche pour la réalisation de

I’anastomose spléno-rénale termino-latérale sans tension (figure 63) [82, 83].

PARTLY OSSECTED
BPLENC VN

FUSION FASCIA
OF TOLOT

Figure 63 : Schéma montrant les étapes de l'intervention de Linton : Aprés
splénectomie, A : Dissection du fascia de Toldt, B : Dissection de la veine splénique avec
ligature section des afférents pancréatiques, C : Anastomose spléno-rénale termino-
latérale [83].
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» Le SSR distal (intervention de Warren) :

Le shunt spléno-rénal distal a été décrit par Warren en1966. 11 s’agit d’une anastomose
entre le moignon distale de la veine splénique et la veine rénale gauche, elle commence par la
dissection de la veine splénique a la face postérieure du pancréas avec ligature section des petites
veines afférentes pancréatiques, suivie par la section de la veine splénique au niveau de sa
réunion avec la veine mésentérique supérieure apres avoir été clampée par deux pinces
vasculaires, puis on ferme le moignon splénique proximale (du coté de la VMS) par une
double rangée de sutures continues de proléne 4-0. Ensuit on procede a I’ouverture du rétro-
péritoine pour disséquer la veine rénale gauche et une veinotomie longitudinale est pratiqué
apreés mise en place de pinces vasculaires. Enfin ’anastomose spéno-rénale entre le moignon
splénique distale et la veine rénale gauche est réalisé par des sutures continues de proléne 5-0

(figure 64) 84, 85].
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Figure 64 : Schéma montrant les étapes de l'intervention de Warren: A :
Dissection de la veine splénique, B : Section de la veine splénique, (C et D) : Anastomose
spléno-rénale termino-latérale [85].

Apreés 1’achévement de I’anastomose spléno-rénale, La circulation entre le secteur
drainé par la veine porte est celui drainé par la partie distale de la veine splénique est
interrompue par une déconnexion (ligature de toutes les veines de petit épiploon et de ’arcade

vasculaire de la grande courbure) (figure 65) [86].
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Figure 65 : Dérivation spléno-rénale distale avec la déconnexion [86].

Le shunt spléno-rénal peut étre aussi réalisé par interposition d’un greffon jugulaire

entre la veine splénique et la veine rénale gauche (intervention de cooley) (Figure 66) [1].

Figure 66 : Intervention de Cooley [86].
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s Le shunt mésenterico-cave :

Cette intervention est indiquée en présence d’une thrombose de la veine splénique. Elle
consiste a réaliser une anastomose entre la veine mésentérique supérieure et la veine cave

3éme

inférieure. Cependant en raison de [linterposition de la portion du duodénum,
I’anastomose directe entre la VMS et la VCI ne peut pas étre réalisée, ce qui nécessite
I’interposition dun greffon prothétique ou veineux (veine jugulaire interne) en forme d’un H

(figure 67) [87].

Figure 67 : Anastomose mésentérico-cave : A : Par interposition d’un greffon
veineux jugulaire interne, B : Par interposition d’un greffon prothétique en Dacron
(intervention de Drapanas) [86].
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a-2- Les patients qui n’ont pas de veines shuntables :

La splénectomie associée a une dévascularisation cesogastrique pourrait réduire la
pression dans les veines collatérales péri-cholédociennes et améliorer les symptomes
biliaires, ce n'est pas une recommandation, mais elle est proposée par les auteurs comme une

b

possibilité de traitement a considérer en absence de veines shuntables [2,81].
b- La chirurgie de drainage biliaire :

Cependant, la chirurgie de drainage biliaire est nécessaire pour court-circuiter
I’obstruction biliaire (la sténose) chez les patients symptomatiques sans résolution des

anomalies biliaires apres la chirurgie de dérivation portale (SPS) [2].

Deux techniques : ’anastomose cholédoco-duodénale ou I’anastomose hépatico-jéjunale

1]:

b-1- L’anastomose cholédoco-duodénale :

Le premier temps consiste en une cholécystectomie afin d’éviter le risque ultérieur de
cholécystite, il est recommandé d’utiliser une large dissection du bloc duodéno-pancreatique
afin d’éviter toute tension sur ’anastomose. Le site d’anastomose doit étre en amont de la

sténose biliaire [87]. Elle peut étre réalisée de deux manicres :
< L’anastomose cholédocho-duodénale latéro-latérale : (ACD L-L)

Elle comporte une incision transversale de la VBP et une incision longitudinale de
méme longueur au bord supéro-posterieur du 1% duodénum et 1’anastomose sera réalisée soit
par des points séparés soit par des hemi-surjet séparés. La berge inférieure de la
cholédochotomie sera suturée a la berge postérieure de la duodénotomie, et la berge
supérieure de la cholédochotomie sera suturée a la berge antérieure de la duodénotomie

(figure 68) [88].
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Figure 68 : Anastomose cholédocho-duodénale latéro-latérale : A: Schéma, B :
Vue opératoire [88].

< L’anastomose cholédocho-duodénale termino-latérale : (ACD T-L)

La VBP est sectionnée, la partie distale est ligaturée par un surjet de fil a résorption
lente, ensuite I’anastomose termino-latérale est réalisée entre la partie proximale de la VBP et
la duodénotomie par des points séparés ou par deux hémi-surjets de fils résorbable (figure 69)

[88].

Figure 69 : Anastomose cholédocho-duodénale termino-latérale: A : Schéma, B :
Vue opératoire [88].
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b-2- L’anastomose hépatico-jéjunale : (hépatico-jejunostomie)

Ce geste, initialement décrit par Hepp pour les cholangiocarcinomes hilaires non
résécables. Elle comporte une confection d’anse jéjunale en Y en premier ensuite I’abord du

canal hépatique du segment III et enfin I’anastomose.

La confection d’anse jéjunale en Y commence par une section de la 1¥ ou bien de la
2°™ anse jéjunale avec fermeture du segment distal par agrafage. Puis a une distance de 70
cm en aval de la section on rétablie la continuité jéjunale par implantation termino-latéral du
segment jéjunale proximal sur la surface gauche d’anse jéjunale exclue par hemi-surjéts de
fil de résorption lente. Ensuite I’anse exclue est passé dans I’étage sus-mésocolique a travers

une breche du mésocolon a proximité de la ligne médiane et de la racine du mésentere (figure

70) [89, 90].
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Figure 70 : Schéma montrant les étapes de la confection d’anse jéjunalen Y : A :
Section de ’anse jéjunale, B : Ligature du segment distale, (C, D) Rétablissement de la
continuité jéjunale, D : Passage en étage sus-mésocolique [89].
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Ensuite on repére le canal biliaire du segment III qui se trouve juste en dedans de
ligament rond a environ 30 mm de profondeur. Aprés avoir été repérée elle est cathéterisée
par un cathéter fin aprés une incision longitudinale de 10 mm de longueur, ensuite une série
de points fixe d’abord I’anse jéjunale a la capsule hépatique afin d’éviter toute traction

ultérieur de ’anastomose.

L’anastomose entre le conduit du segment III et I’anse jéjunale se fait par des points
séparés de fil résorbable sur le cathéter trans-anastomotique. Et enfin des points séparés fixent

I’anse au parenchyme hépatique et a la capsule de Glisson rendant 1’anastomose étanche

(figures 71,72) [90].

Figure 71 : Schéma montrant les étapes de I’anastomose hépatico-jéjunale [90].
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Figure 72 : Vue opératoire de I'anastomose hépatico-jéjunale [91].

4. LA RADIOLOGIE INTERVENTIONNELLE : TIPS

En plus des SPS, le shunt intra-hépatique par voie trans-jugulaire semble une

alternative valable et efficace pour réduire I'hypertension portale dans la BP.

En 1996, Gorgiil et al ont observé une résolution des anomalies biliaires apres

réalisation du TIPS chez 3 patients atteints de la BP [2].

Senzolo et Metal en 2006 ont rapporté le cas d’une femme de 45 ans présentant un
ictére choléstatique avec a I’imagerie une compression de la VBP et une 1égere dilatation des
VBIH associées a une TVPEH et a thrombose splénique, elle a bénéficié d’un TIPS apres

mise en place d’une endoprothése biliaire.

L'endoprothéese biliaire a été retiré aprés 1 semaine, et a 14 mois de suivi, la patiente
¢tait asymptomatique avec une amélioration significative des anomalies biliaires et de la
taille du cavernome a I’imagerie [92]. Ce procédé implique la création par voie trans-
jugulaire (veine jugulaire interne) d’un shunt artificiel entre une veine sus hépatique et une
branche intra-hépatique de la veine porte en déployant une endo-prothése intra-hépatique

sous controle radioscopique (figure 73) [47].
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Figure 73 : Schéma montrant les étapes de la technique TIPS [93].
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5. LA TRANSPLANTATION HEPATIQUE :

La transplantation hépatique est indiquée uniquement devant une cirrhose biliaire
secondaire. Elle est rarement indiquée dans le traitement de BP car seulement une faible
proportion des patients ne s’améliore pas aprés un traitement endoscopique et chirurgical.
Mais elle reste une alternative de dernier recours apreés échec des autres moyens

thérapeutiques [94].
6. AUTRES TRAITEMENTS :

a- Le traitement anticoagulant :
En présence d'une affection thrombophilique sous-jacente, un traitement anticoagulant

peut étre indiqué [45].
b- Le traitement préventif et curatif de ’hémorragie digestif :

Face au risque majeur d’hémorragie digestive par rupture des varices cesophagiennes

et gastriques, un traitement s’impose telle que décrit par le rapport de BAVENO VI [95]:
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b-1- La prévention primaire du saignement des varices oeso-gastriques :

En plus de la surveillance endoscopique et de la prise en charge étiologique de la cause

d’hypertension portale, la prévention primaire repose sur :

» La prescription des béta-bloquants non cardioselectifs pour les VO de petites
taille que ca soit avec ou sans signes rouges.

» La prescription des béta-bloquants non cardioselectifs ou bien la ligature
endoscopique pour les VO de grandes tailles dont le choix dépend des
ressources matérielles, des préférences du patient et des contre indications de
chaque traitement.

» La prescription des béta-bloquants non cardioselectifs pour les varices
gastriques. cependant une étude récente suggere que I’utilisation de colle

biologique est plus efficace que 1’utilisation des béta-bloquants.

Les béta-bloquants utilisés classiquement en premicre intention sont le Carvedilol,
Propranolol et le Nadolol, avec une efficacité supérieure du Carvedilol en termes de réduction

du gradient de pression hépatique.

b-2- La prise en charge de I’hémorragie digestive par rupture des varices

esogastriques :

Elle comprend des mesures spécifiques et non spécifiques :

« Les mesures non spécifiques :

1- La restitution d’un volume sanguin efficace pour maintenir I’état hémodynamique

stable par remplissage vasculaire associée ou non a la transfusion sanguine.

2- L’antibiothérapie prophylactique par quinilone doit étre instaurée des ’admission et

poursuivie pendant 7 jours.
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s Les mesures spécifiques :

1- Le traitement par les drogues vasoactives : comme la somatostatine, terlipressine ou

octréotide doit étre débuté le plus tot possible et poursuivi pendant 5 jours.

2- Le traitement endoscopique : La FOGD doit étre réalisée dans un délai de 12 heurs

apres I’admission du malade pour la réalisation des gestes d’hémostase :

>
>

La ligature ¢lastique si rupture des varices cesophagienne (VO).

La ligature élastique ou injection de colle biologique (N-butyl-cyanoacrylate)
si rupture des varices cesogastriques type 1 (GOV1),

Injection de colle biologique (N-butyl-cyanoacrylate) est recommandé¢ en cas
de rupture de varices cesogastriques type 2 (GOV 2) ou des gastriques (IGV).
Le tamponnement cesophagien est réservé aux patients qui ont une hémorragie
réfractaire au traitement vasoactif et endoscopique en attente d’un traitement
définitif (TIPS principalement).

La prothése cesophagienne pourrait €tre préférée aux sondes de tamponnement

classiques.

b-3- La prévention secondaire du saignement des varices cesogastriques :

Le risque de récidive dans ’année est d’environ 60 %. La prévention secondaire doit

débuter le plus tot possible, soit 5 jours apres 1’épisode hémorragique (voire a partir du 3éme

jour dans les meilleurs cas [96]. Elle repose sur I’association des béta-bloquants non

cardiosélectifs avec 1’éradication des varices par ligature endoscopique. Le traitement par les

béta-bloquants doit étre initié¢ en relais du traitement vasoactif.

Chez les patients qui ne peuvent avoir une ligature élastique, le béta-bloquant est

I’alternative. Alors que les patients qui ont une intolérance ou bien une contre indication aux

béta-bloquants, la ligature endoscopique est une alternative. En cas de récidive malgré un

traitement bien conduit par les béta-bloquants et la ligature des VO, la mise en place d’un

TIPS doit étre discutée.
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B. LES INDICATIONS :

Le traitement de la BP est recommandé uniquement pour les patients symptomatiques
souffrant d’ictére cholestatique, de colique hépatique et/ou d’angiocholite (par enclavement
de calcul ou par sténose cholédocienne), alors que les patients asymptomatiques nécessitent

seulement un suivi clinique, radiologique et biologique sans aucun traitement [2, 20].

1. LE TRAITEMENT MEDICAL :

Méme si que ’AUDC a un role bénéfique dans I’amélioration des symptomes et la
prévention de récidive d’angiocholite, son utilisation reste limité dans le traitement du

cholestase dans la BP [2].

2. LE TRAITEMENT ENDOSCOPIQUE :

Le traitement endoscopique constitue le traitement de 1 intention chez les patients
qui présentent un ictere (secondaire a une lithiase de la VBP) ou une angiocholite par

(enclavement de calcule ou par sténose) [1].

Il peut étre également indiqué chez les patients qui n’ont pas de veines shuntables et

les patients qui restent symptomatique apres la chirurgie de dérivation portale [71].
3. LES PROCEDURES DE DECOMPRESSION PORALE : SPS et TIPS

Les procédures de décompression portale chirurgicales (SPS) ou radiologique (TIPS)
sont considérées comme le traitement de choix pour réduire I'hypertension portale chez les
patients atteints de la BP, surtout lorsque elle n'est secondaire qu'a une compression

extrinseque.

Elles permettent de résoudre a la fois les anomalies biliaires et le cavernome portal par
diminution de pression dans les veines collatérales [2], la régression complete de 1'obstruction

biliaire a été observée chez environ 62-88% des patients [1].

133



Selon d’autres études ces procédures de décompression portale sont indiquées en 2°™°

intention apres échec de traitement endoscopique.

La chirurgie de dérivation porto-systémique peut étre indiquée également chez les
patients asymptomatiques seulement s’ils présentent des complications de 1'hypertension
portale comme I’hémorragie digestive récidivante non contrdlée par le traitement préventif

ou I’hypersplénisme symptomatique [1, 18].

Le TIPS n'est pas toujours techniquement faisable, en raison des altérations

vasculaires secondaires au cavernome portal [2].
4. LA CHIRURGIE DE DARINAGE BILIAIRE :

Elle indiquée pour la proportion des patients qui ne s'améliorent pas aprés la chirurgie
quee p prop p q p p g

de décompression portale [81].

Elle peut étre aussi indiquée lorsque la chirurgie de dérivation portale n’est pas
possible, mais au prix d’une morbidité et une mortalité¢ ¢levées car les vaisseaux collatéraux
autour des voies biliaires rendant difficile la dissection chirurgicale, et peuvent étre blessés

entrainant une hémorragie incontrélable avec déces [46].
5. LA TRANSPLANTATION HEPATIQUE :

La TH est réservée uniquement aux patients qui développent une cirrhose biliaire

secondaire [17].

Elle peut €tre aussi une alternative de traitement, de dernier recours pour les patients

qui ne s’améliorent pas apres un traitement endoscopique et / ou chirurgical [21].

Dans la littérature, seulement 3 études ont été publiés rapportent 1’utilisation de la TH
comme une modalité¢ de traitement de la BP avec des résultats favorables apres une durée de

suivi de 12 a 24 mois Tableau 11 [94].
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Tableau 11: Les données de littérature sur l'utilisation de la transplantation
hépatique comme une modalité de traitement de la biliopathie portale [94].

Auteurs Age Type de Indication de la Durée de
/ (ans) transplantation transplantation résultats suivi
Année hépatique
Franco et al A partir d’un Insuffisance hépatique Bon résultats
[96] 40 donneur décédé. progressive, sténose des 12 mois
2004 'VBIH et VBEH
Hajdu et al A partir d’un Angiocholite récurrente Bon résultats
[97] 43 donneur décédé. avec suspicion de 12 mois
2007 cholangiocarcinome
Bon résultats
A partir d’un Angiocholite récurrente
Gupta et al donneur vivant. avec septicémie menagant
[98] 26 la vie, saignement gastro- 24 mois
2011 intestinal récurrent.
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C. LA CONDUITE THERAPEUTIQUE PRATIQUE :

Jusqu’a ce jour, il n’existe pas de consensus thérapeutique adapté pour le choix et la

priorit¢ de tel ou tel moyen thérapeutique. Le choix de traitement doit étre orienté et ajusté en

fonction des caractéristiques cliniques et radiologique de chaque patient.

En se référant a I’algorithme de prise en charge thérapeutique récemment proposé par

Frenceschet Irene en 2016 (figure 74) :

» Les patients asymptomatiques, nécessitent une simple surveillance, aucun

traitement n’est indiqué.

» Pour les patients symptomatiques :

La cholécystectomie est recommandée en cas de lithiase vésiculaire ou de
cholécystite.

Le traitement endoscopique est indiqué en 1 intention en cas de lithiase
de la VBP ou d’angiocholite lithiasique ou par sténose cholédocienne.

La biliopathie portale de type de varicoide (par compression
extrinseque) : la dérivation portale (chirurgicale (SPS) ou radiologique

(TIPS)) permet la résolution des sténoses biliaires.

La biliopathie portale de type mixte (par ischémie et compression), la
dérivation portale seule ne résoudra pas le probleme, ce qui nécessite dans
ce cas d’autres interventions biliaires endoscopiques, et en cas de
persistance des symptomes biliaires la chirurgie de drainage biliaire doit
étre réalisée.

La biliopathie portale de type fibrotique (par mécanisme ischémique), la
dérivation portale ne permet pas de résoudre les anomalies biliaires. Dans
ce cas, la résolution de la BP est difficile a réaliser et de multiples

traitements biliaires (endoscopiques et chirurgicaux) sont nécessaires.
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La transplantation hépatique est indiquée en cas de cirrhose biliaire secondaire,
d’angiocholite récurrente malgré un traitement endoscopique répété ou en cas de difficulté de

controle des manifestations d'hypertension portale. [2].

[a biiopathie
portale
\ asymptomatique |
symptomatique 1
l Survedlence clnique et biologique
Lithiase vésiculare &gvm‘coide typemite | |1pe Shrotige (bﬂgnhepanquel). L
Chlcysie l Trastement de [hémorragie digestrve
! - S +-EC - Stet
Cholcystectome Présence dangiocholthe | plastique
par sténose ou par thiase | ) .
o [— delaVBP - slapsencefie resoh‘mon
‘ o aprés multiples traitements
Rt ' SPSITIPS ou
e s Splénectonte avec
Sllené dévascularisation et
hstique bt bt
L . = Présence de veme shuntable = chiuge de dranage
0u1[- _1.\011 bilatre
SPS ou TIPS Splénectomie ave
Qévascularisation TH it
bitaire secondatre,
. | Résolution apgocholne
Oui ( .l Yool récurente ¢t en
o p— ’ Chirurgie de dratnage cas de difficulé de
i S °.‘-Stent si persistance des controle
stent st present plastique symptomes i dipertesion
phsieurs raitements portale

Figure 74 : Algorithme de prise en charge de la biliopathie portale.
SE : Sphinctérotomie endoscopique, EC : Extraction des calculs, SPS : Shunt
porto-systémique, TIPS : Shunt intra-hépatique par voie trans-jugulaire, TH :
Transplantation hépatique, 1 : L’échec du shunt chirurgical est fréquent dans le type

mixte car ce type de BP résulte des 2 mécanismes compressifs et ischémiques [2].
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La biliopathie portale est une complication fréquente de TVPEH, environ 78-100 %

des cas de TVPEH ont des anomalies biliaires radiologiques.

C’est une pathologie d’évolution progressive souvent diagnostiquée apres une longue
durée d’évolution de la TVPEH, la durée moyenne retrouvée entre le diagnostic de la TVPEH

et la survenue des symptomes est de 6 a 10,3 ans.

Les formes symptomatiques sont retrouvées dans seulement 5 a 50 % des cas, les
signes fonctionnels sont représentés par I’ictere cholestatique dans 76,16 % des cas, suivi par
la colique hépatique dans 39,78 % des cas, I’angiocholite dans 33,94 % des cas et le prurit
dans 23,57 %.

L’hémorragie digestive par rupture des varices cesogastriques et la splénomégalie

sont souvent associés.
La cholestase biologique est toujours retrouvée.
Le diagnostic est confirmé par I’imagerie :

L’écho-doppler abdominal qui est I’examen de premicre intention de dépistage chez

les patients porteurs d’une TVPEH et suspectés avoir la biliopathie portale.

L’imagerie par résonnance magnétique a remplacé actuellement la CPRE qui a été
considéré pendant longtemps le gold standard pour le diagnostic. C’est ’examen clé¢ de

diagnostic qui permet avec :

= La séquence bili-IRM d’identifier les anomalies biliaires d’une maniére
panoramique avec une sensibilité et une spécificité égale a celle de CPRE et
de les classer en 3 types varicoide, fibrotique et mixte.

= Laséquence HASTE d’affirmer qu’il s’agit bien de mécanisme compressif par
la visualisation du rapport direct entre les sténoses biliaires qui apparaissent en
blanc et les veines du cavernome portal qui apparaissent en noir.
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Le traitement définitif de la biliopathie portale nécessite souvent des interventions

multiples et combinées a la fois du systeme vasculaire et biliaire.

Plusieurs moyens thérapeutiques ont ¢été rapportés : endoscopique, chirurgical (la
chirurgie de dérivation portale par shunt porto systémique chirurgical suivi si besoin de la
chirurgie de drainage biliaire) et radiologique (TIPS) si techniquement réalisable qui est une

alternative thérapeutique du SPS.

Le traitement est indiqué uniquement chez les patients symptomatiques, et le choix du
moyen thérapeutique doit étre orienté et ajusté en fonction des caractéristiques cliniques et
radiologiques de chaque patient. Alors que les patients asymptomatiques ne nécessitent
qu’une surveillance, la seule situation ou ces patients peuvent bénéficier d’une dérivation
portale chirurgicale est lorsqu’ils présentent un hypersplénisme symptomatique ou une

hémorragie digestive récidivante non contrdlée par le traitement préventif.

Sans oublier le traitement étiologique de la thrombose portale si possible et le

traitement préventif et curatif de I’hémorragie digestive.

En absence de traitement, la biliopathie portale peut se compliquer d’une cirrhose

biliaire secondaire.
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RESUME

Titre : La biliopathie portale.

Rapporteur : Pr. A.SETTAF.

Auteur : ASMAA AMEUR.

Mots clés : La bliopathie portale, ictére, cavernome portal, bili-IRM.

La biliopathie portale est I’ensemble des anomalies des voies biliaires extra-hépatiques
(incluant le canal cystique et la vésicule biliaire) avec ou sans anomalies des voies biliaires
intra-hépatiques chez les patients porteurs d’une thrombose veineuse portale extra-hépatique
non néoplasique et non cirrhotique. L’objectif de notre travail est de faire le point sur les
aspects €épidémiologiques, cliniques, para-cliniques ainsi que les modalités thérapeutiques de
cette maladie. Il s’agit d’'une étude rétrospective de 7 cas de biliopathie portale colligés au
sein de service de chirurgie B en collaboration avec le service de médecine C du CHU
Avicenne de Rabat avec revue de littérature. L’dge moyen était de 42 ans, avec une
prédominance masculine (SH/2F). 5 patients étaient symptomatiques : Ictere (80%), colique
hépatique (60%), prurit (20%). La splénomégalie était présente chez tous nos patients (100%)
et une histoire d’hémorragie digestive dans 42% des cas. Une cholestase est retrouvée dans
(100%), une cytolyse (57,14%) et un hypersplénisme (42,85%). L’écho-doppler et la bili-IRM
ont permis de poser le diagnostic dans 100% des cas. L’étiologie de la thrombose portale dans
3 cas était respectivement en rapport avec un déficit en protéines (C, S et en protéines C et S),
et dans 4 cas était indéterminée. Le traitement était endoscopique chez 3 patients (42,85%),
chirurgical chez 3 patients (42,85%) et 1 patient a refusé le traitement. L’évolution €tait bonne
dans 3 cas, déces dans 2 cas et 2 cas ont été perdus de vue. La biliopathie portale doit étre
suspectée chez tout patient porteur d’un cavernome portal et présentant un ictere
cholestatique. Le diagnostic est confirmé par la bili-IRM et le traitement varie en fonction

des particularités cliniques et radiologiques de chaque patient.
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SUMMARY

Title: Portal biliopathy.
Director: Pr. A.SETTAF.
Author: ASMAA AMEUR.

Keywords: The portal biliopathy, jaundice, portal cavernoma, magnetic resonance

cholangiography (MRC).

Portal biliopathy is defined as abnormalities in the extrahepatic biliary system
including the cystic duct and gallbladder with or without abnormalities in the intrahepatic
biliary system in patients with non-cirrhotic and non-neoplastic extrahepatic portal vein
obstruction.The aim of our stady is to review the epidemiological, clinical, para-clinical
aspects and the therapeutic modalities of this disease. This is a retrospective study of 7 cases
of portal biliopathy collected in the visceral surgery department B in collaboration with the

medicine C department in University Hospital Avicenne of Rabat with a review of literature.

The mean age is 42 years with a male predominance (5H/2F). 5 cases were
symptomatic: jaundice (80%), hepatic pain (60%), itching (20%). Splenomegaly was present
in all our patients (100%) and a history of gastrointestinal bleeding was found in (42%) of the
cases.On the biological assessment: cholestasis (100%), cytolysis (57.14%) and
hypersplenism (42.85%). Doppler ultrasound and magnetic resonance cholangiography
allowed to make the diagnosis in 100 % of the cases. The etiology of portal thrombosis was
indeterminate in 4 cases, and in 3 cases was respectively related with a deficit in proteins (C,
S and proteins C/S). The treatment was endoscopic in 3 cases (42,85%), surgical in 3 cases
(42,85%) and refusal of treatment in 1 case. The evolution was good in 3 cases, deaths in 2
cases and 2 cases did not continue the procedure. Portal biliopathy should be suspected in any
patient with portal cavernoma who presenting with cholestatic jaundice. The diagnostic is
confirmed by MRC which is at present the key examination, and treated according to the

clinical and radiological particularities of each patient.
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Soment dHi

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

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

Je pratiquerai ma profession avec conscience et dignité. La santé
de mes malades sera mon premier but.

Je ne trahirai pas les secrets qui me seront confiés.

Je maintiendrai par tous les moyens en mon pouvoir [fonneur et
les nobles traditions de la profession médicale.

Les médecins seront mes fréres.

Aucune considération de religion, e nationalité, de race, aucune
considération politique et sociale ne s'interposera entre mon devoir et
mon patient.

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