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UNIVERSITE MOHAMMED V DE RABAT

FACULTE DE MEDECINE ET DE PHARMACIE - RABAT

DOYENS HONORAIRES :

1962 — 1969 : Professeur Abdelmalek FARAJ

1969 - 1974 : Professeur Abdellatif BERBICH

1974 - 1981 : Professeur Bachir LAZRAK

1981 - 1989 : Professeur Taieb CHKILI

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

ADMINISTRATION :

Doyen : Professeur Mohamed ADNAOQUI

Vice Doyen chargé des Affaires Académiques et estudiantines
Professeur Mohammed AHALLAT

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

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

Secrétaire Général : Mr. El Hassane AHALLAT

1- ENSEIGNANTS-CHERCHEURS MEDECINS
ET
PHARMACIENS

PROFESSEURS :

Mai et Octobre 1981

Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajih Chirurgie Cardio-Vasculaire
Pr. TAOBANE Hamid* Chirurgie Thoracique

Mai et Novembre 1982

Pr. BENOSMAN Abdellatif Chirurgie Thoracique
Novembre 1983

Pr. HAJJAJ Najia ép. HASSOUNI Rhumatologie

Décembre 1984

Pr. MAAOUNI Abdelaziz Médecine Interne — Clinique Royale
Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajdi Anesthésie -Réanimation

Pr. SETTAF Abdellatif pathologie Chirurgicale



Novembre et Décembre 1985

Pr. BENJELLOUN Halima

Pr. BENSAID Younes

Pr. EL ALAQUI Faris Moulay El Mostafa
Janvier, Février et Décembre 1987
Pr. AJANA Ali

Pr. CHAHED OUAZZANI Houria
Pr. EL YAACOUBI Moradh

Pr. ESSAID EL FEYDI Abdellah
Pr. LACHKAR Hassan

Pr. YAHYAOUI Mohamed

Décembre 1988

Pr. BENHAMAMOUCH Mohamed Najib
Pr. DAFIRI Rachida

Pr. HERMAS Mohamed

Décembre 1989

Pr. ADNAOUI Mohamed

Pr. BOUKILI MAKHOUKHI Abdelali*
Pr. CHAD Bouziane

Pr. OUAZZANI Taibi Mohamed Réda

Janvier et Novembre 1990
Pr. CHKOFF Rachid

Pr. HACHIM Mohammed*
Pr. KHARBACH Aicha

Pr. MANSOURI Fatima

Pr. TAZI Saoud Anas

Février Avril Juillet et Décembre 1991
Pr. AL HAMANY Zaitounia

Pr. AZZOUZI Abderrahim

Pr. BAYAHIA Rabéa

Pr. BELKOUCHI Abdelkader

Pr. BENCHEKROUN Belabbes Abdellatif
Pr. BENSOUDA Yahia

Pr. BERRAHO Amina

Pr. BEZZAD Rachid

Pr. CHABRAOUI Layachi

Pr. CHERRAH Yahia

Pr. CHOKAIRI Omar

Pr. KHATTAB Mohamed

Pr. SOULAYMANI Rachida

Pr. TAOUFIK Jamal

Cardiologie
Pathologie Chirurgicale
Neurologie

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

Chirurgie Pédiatrique
Radiologie
Traumatologie Orthopédie

Médecine Interne —Doyen de la FMPR
Cardiologie

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



Décembre 1992
Pr. AHALLAT Mohamed
Pr. BENSOUDA Adil

Pr. BOUJIDA Mohamed Najib
Pr. CHAHED OUAZZANI Laaziza

Pr. CHRAIBI Chafiq
Pr. DAOUDI Rajae
Pr. DEHAY NI Mohamed*

Pr. EL OUAHABI Abdessamad

Pr. FELLAT Rokaya

Pr. GHAFIR Driss*

Pr. IDDANE Mohamed
Pr. TAGHY Ahmed

Pr. ZOUHDI Mimoun

Mars 1994

Pr. BENJAAFAR Noureddine
Pr. BEN RAIS Nozha

Pr. CAOUI Malika

Pr. CHRAIBI Abdelmjid

Pr. EL AMRANI Sabah

Pr. EL AOUAD Rajae

Pr. EL BARDOUNI Ahmed
Pr. EL HASSANI My Rachid
Pr. ERROUGANI Abdelkader
Pr. ESSAKALI Malika

Pr. ETTAYEBI Fouad

Pr. HADRI Larbi*

Pr. HASSAM Badredine

Pr. IFRINE Lahssan

Pr. JELTHI Ahmed

Pr. MAHFOUD Mustapha
Pr. MOUDENE Ahmed*

Pr. RHRAB Brahim

Pr. SENOUCI Karima

Mars 1994

Pr. ABBAR Mohamed*

Pr. ABDELHAK M’barek
Pr. BELAIDI Halima

Pr. BRAHMI Rida Slimane
Pr. BENTAHILA Abdelali

Pr. BENYAHIA Mohammed Ali
Pr. BERRADA Mohamed Saleh

Pr. CHAMI Ilham

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

Médecine Interne
Anatomie

Chirurgie Générale
Microbiologie

Radiothérapie
Biophysique
Biophysique

Endocrinologie et Maladies Métaboliques

Gynécologie Obstétrique
Immunologie
Traumato-Orthopédie
Radiologie

Chirurgie Générale- Directeur CHIS

Immunologie

Chirurgie Pédiatrique
Médecine Interne
Dermatologie

Chirurgie Générale
Anatomie Pathologique
Traumatologie — Orthopédie

Traumatologie- Orthopédie Inspecteur du SS

Gynécologie —Obstétrique
Dermatologie

Urologie

Chirurgie — Pédiatrique
Neurologie

Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Gynécologie — Obstétrique
Traumatologie — Orthopédie
Radiologie



Pr. CHERKAOUI Lalla Ouafae
Pr. EL ABBADI Najia

Pr. HANINE Ahmed*

Pr. JALIL Abdelouahed

Pr. LAKHDAR Amina

Pr. MOUANE Nezha

Mars 1995

Pr. ABOUQUAL Redouane

Pr. AMRAOUI Mohamed

Pr. BAIDADA Abdelaziz

Pr. BARGACH Samir

Pr. CHAARI Jilali*

Pr. DIMOU M’barek*

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

Pr. ESSAKALI HOUSSYNI Leila
Pr. HDA Abdelhamid*

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

Pr. ZEGGWAGH Amine Ali
Décembre 1996

Pr. AMIL Touriya*

Pr. BELKACEM Rachid

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

Pr. MAHFOUDI M’barek*

Pr. MOHAMMADI Mohamed
Pr. OUADGHIRI Mohamed

Pr. OUZEDDOUN Naima

Pr. ZBIR EL Mehdi*

Novembre 1997

Pr. ALAMI Mohamed Hassan
Pr. BEN SLIMANE Lounis

Pr. BIROUK Nazha

Pr. CHAOUIR Souad*

Pr. ERREIMI Naima

Pr. FELLAT Nadia

Pr. HAIMEUR Charki*

Pr. KADDOURI Noureddine

Pr. KOUTANI Abdellatif

Pr. LAHLOU Mohamed Khalid
Pr. MAHRAOUI CHAFIQ

Pr. OUAHABI Hamid*

Pr. TAOUFIQ Jallal

Pr. YOUSFI MALKI Mounia

Ophtalmologie
Neurochirurgie
Radiologie

Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Pediatrie

Réanimation Médicale
Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Gynécologie Obstétrique
Médecine Interne

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

Ophtalmologie

Génétique

Réanimation Médicale

Radiologie

Chirurgie Pédiatrie
Ophtalmologie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Radiologie

Médecine Interne
Traumatologie-Orthopédie
Néphrologie

Cardiologie

Gynécologie-Obstétrique
Urologie

Neurologie

Radiologie

Pédiatrie

Cardiologie

Anesthésie Réanimation
Chirurgie Pédiatrique
Urologie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Neurologie

Psychiatrie

Gynécologie Obstétrique



Novembre 1998

Pr. AFIFI RAJAA

Pr. BENOMAR ALI

Pr. BOUGTAB Abdesslam

Pr. ER RIHANI Hassan

Pr. EZZAITOUNI Fatima

Pr. LAZRAK Khalid *

Pr. BENKIRANE Majid*

Pr. KHATOURI ALI*

Pr. LABRAIMI Ahmed*
Janvier 2000

Pr. ABID Ahmed*

Pr. AIT OUMAR Hassan

Pr. BENJELLOUN Dakhama Badr.Sououd
Pr. BOURKADI Jamal-Eddine

Pr. CHARIF CHEFCHAOUNI Al Montacer

Pr. ECHARRAB EI Mahjoub

Pr. EL FTOUH Mustapha

Pr. EL MOSTARCHID Brahim*
Pr. ISMAILI Hassane*

Pr. MAHMOUDI Abdelkrim*
Pr. TACHINANTE Rajae

Pr. TAZI MEZALEK Zoubida
Novembre 2000

Pr. AIDI Saadia

Pr. AIT OURHROUI Mohamed
Pr. AJANA Fatima Zohra

Pr. BENAMR Said

Pr. CHERTI Mohammed

Pr. ECH-CHERIF EL KETTANI Selma
Pr. EL HASSANI Amine

Pr. EL KHADER Khalid

Pr. EL MAGHRAOQOUI Abdellah*
Pr. GHARBI Mohamed El Hassan
Pr. HSSAIDA Rachid*

Pr. LAHLOU Abdou

Pr. MAFTAH Mohamed*

Pr. MAHASSINI Najat

Pr. MDAGHRI ALAQOUI Asmae
Pr. NASSIH Mohamed*

Pr. ROUIMI Abdelhadi*

Gastro-Entérologie

Neurologie — Doyen Abulcassis
Chirurgie Générale

Oncologie Médicale
Néphrologie

Traumatologie Orthopédie
Hématologie

Cardiologie

Anatomie Pathologique

Pneumophtisiologie
Pédiatrie

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

Neurologie

Dermatologie

Gastro-Entérologie

Chirurgie Générale

Cardiologie

Anesthésie-Réanimation

Pédiatrie

Urologie

Rhumatologie

Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Anesthésie-Réanimation

Traumatologie Orthopédie
Neurochirurgie

Anatomie Pathologique

Pédiatrie

Stomatologie Et Chirurgie Maxillo-Faciale
Neurologie



Décembre 2000
Pr. ZOHAIR ABDELAH*

Décembre 2001

Pr. ABABOU Adil

Pr. BALKHI Hicham*

Pr. BENABDELJLIL Maria

Pr. BENAMAR Loubna

Pr. BENAMOR Jouda

Pr. BENELBARHDADI Imane
Pr. BENNANI Rajae

Pr. BENOUACHANE Thami
Pr. BEZZA Ahmed*

Pr. BOUCHIKHI IDRISSI Med Larbi
Pr. BOUMDIN EI Hassane*
Pr. CHAT Latifa

Pr. DAALI Mustapha*

Pr. DRISSI Sidi Mourad*

Pr. EL HIJRI Ahmed

Pr. EL MAAQILI Moulay Rachid
Pr. EL MADHI Tarik

Pr. EL OUNANI Mohamed

Pr. ETTAIR Said

Pr. GAZZAZ Miloudi*

Pr. HRORA Abdelmalek

Pr. KABBAJ Saad

Pr. LAMRANI Moulay Omar
Pr. LEKEHAL Brahim

Pr. MAHASSIN Fattouma*

Pr. MEDARHRI Jalil

Pr. MIKDAME Mohammed*
Pr. MOHSINE Raouf

Pr. NOUINI Yassine

Pr. SABBAH Farid

Pr. SEFIANI Yasser

Pr. TAOUFIQ BENCHEKROUN Soumia

Décembre 2002

Pr. AL BOUZIDI Abderrahmane*
Pr. AMEUR Ahmed *

Pr. AMRI Rachida

Pr. AOURARH Aziz*

Pr. BAMOU Youssef *

Pr. BELMEJDOUB Ghizlene*
Pr. BENZEKRI Laila

Pr. BENZZOUBEIR Nadia

ORL

Anesthésie-Réanimation
Anesthésie-Réanimation
Neurologie

Néphrologie
Pneumo-phtisiologie
Gastro-Entérologie
Cardiologie

Pédiatrie

Rhumatologie
Anatomie

Radiologie

Radiologie

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

Chirurgie Générale
Chirurgie Vasculaire Périphérique
Pédiatrie

Anatomie Pathologique

Urologie

Cardiologie

Gastro-Entérologie

Biochimie-Chimie

Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Dermatologie

Gastro-Entérologie



Pr. BERNOUSSI Zakiya

Pr. BICHRA Mohamed Zakariya*
Pr. CHOHO Abdelkrim *

Pr. CHKIRATE Bouchra

Pr. EL ALAMI EL FELLOUS Sidi Zouhair
Pr. EL HAOURI Mohamed *

Pr. EL MANSARI Omar*

Pr. FILALI ADIB Abdelhai

Pr. HAJJI Zakia

Pr. IKEN Ali

Pr. JAAFAR Abdeloihab*

Pr. KRIOUILE Yamina

Pr. LAGHMARI Mina

Pr. MABROUK Hfid*

Pr. MOUSSAOUI RAHALI Driss*
Pr. MOUSTAGHFIR Abdelhamid*
Pr. NAITLHO Abdelhamid*

Pr. OUJILAL Abdelilah

Pr. RACHID Khalid *

Pr. RAISS Mohamed

Pr. RGUIBI IDRISSI Sidi Mustapha*
Pr. RHOU Hakima

Pr. SIAH Samir *

Pr. THIMOU Amal

Pr. ZENTAR Aziz*

Janvier 2004

Pr. ABDELLAH El Hassan

Pr. AMRANI Mariam

Pr. BENBOUZID Mohammed Anas
Pr. BENKIRANE Ahmed*

Pr. BOUGHALEM Mohamed*
Pr. BOULAADAS Malik

Pr. BOURAZZA Ahmed*

Pr. CHAGAR Belkacem*

Pr. CHERRADI Nadia

Pr. EL FENNI Jamal*

Pr. EL HANCHI ZAKI

Pr. EL KHORASSANI Mohamed
Pr. EL YOUNASSI Badreddine*
Pr. HACHI Hafid

Pr. JABOUIRIK Fatima

Pr. KHABOUZE Samira

Pr. KHARMAZ Mohamed

Pr. LEZREK Mohammed*

Anatomie Pathologique
Psychiatrie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Chirurgie Pédiatrique
Dermatologie

Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Ophtalmologie

Urologie

Traumatologie Orthopédie
Pédiatrie

Ophtalmologie
Traumatologie Orthopédie
Gynécologie Obstétrique
Cardiologie

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

Anesthésie Réanimation
Pédiatrie

Chirurgie Générale

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

Stomatologie et Chirurgie Maxillo-faciale

Neurologie
Traumatologie Orthopédie
Anatomie Pathologique
Radiologie

Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Cardiologie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Gynécologie Obstétrique
Traumatologie Orthopédie
Urologie



Pr. MOUGHIL Said

Pr. OUBAAZ Abdelbarre*
Pr. TARIB Abdelilah*

Pr. TIJAMI Fouad

Pr. ZARZUR Jamila

Janvier 2005

Pr. ABBASSI Abdellah

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

Pr. AMAZOUZI Abdellah

Pr. AZIZ Noureddine*

Pr. BAHIRI Rachid

Pr. BARKAT Amina

Pr. BENHALIMA Hanane

Pr. BENYASS Aatif

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

Pr. HESSISSEN Leila

Pr. JIDAL Mohamed*

Pr. 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. BI'YI Abdelhamid*

Pr. BOUHAFS Mohamed El Amine
Pr. BOULAHYA Abdellatif*

Pr. CHENGUETI ANSARI Anas
Pr. DOGHMI Nawal

Pr. ESSAMRI Wafaa

Pr. FELLAT Ibtissam

Chirurgie Cardio-Vasculaire
Ophtalmologie

Pharmacie Clinique
Chirurgie Générale
Cardiologie

Chirurgie Réparatrice et Plastique
Chirurgie Générale

Microbiologie

Rhumatologie

Ophtalmologie

Radiologie

Rhumatologie

Pédiatrie

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

Rhumatologie

Gynécologie Obstétrique
Histo-Embryologie Cytogénétique
Gynécologie Obstétrique

(mise en disponibilité)

Anesthésie Réanimation

Rhumatologie
Radiologie

Hématologie

O.R.L

Biophysique

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



Pr. FAROUDY Mamoun

Pr. GHADOUANE Mohammed*
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. AMHAJJI Larbi*

Pr. AMMAR Haddou*

Pr. AOUFI Sarra

Pr. BAITE Abdelouahed*

Pr. BALOUCH Lhousaine*
Pr. BENZIANE Hamid*

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

Pr. EL MOUSSAOQOUI Rachid
Pr. EL OMARI Fatima

Pr. GANA Rachid

Pr. GHARIB Noureddine

Pr. HADADI Khalid*

Pr. ICHOU Mohamed*

Pr. ISMAILI Nadia

Pr. KEBDANI Tayeb

Pr. LALAOUI SALIM Jaafar*
Pr. LOUZI Lhoussain*

Anesthésie Réanimation
Urologie

Médecine Interne
Anesthésie Réanimation
Microbiologie
Radiologie

Urologie

Pédiatrie

Psychiatrie

Chirurgie — Pédiatrique
Pharmacie Galénique
Parasitologie
Radiothérapie
Psychiatrie
Endocrinologie
Psychiatrie

Pneumo — Phtisiologie
Biochimie

Pneumo — Phtisiologie

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

Parasitologie

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

Neuro chirurgie
Chirurgie plastique et réparatrice
Radiothérapie

Oncologie médicale
Dermatologie
Radiothérapie

Anesthésie réanimation
Microbiologie



Pr. MADANI Naoufel

Pr. MAHI Mohamed*

Pr. MARC Karima

Pr. MASRAR Azlarab

Pr. MOUTAJ Redouane *

Pr. MRABET Mustapha*

Pr. MRANI Saad*

Pr. OUZZIF Ez zohra*

Pr. RABHI Monsef*

Pr. RADOUANE Bouchaib*
Pr. SEFFAR Myriame

Pr. SEKHSOKH Yessine*

Pr. SIFAT Hassan*

Pr. TABERKANET Mustafa*
Pr. TACHFOUTI Samira

Pr. TAJIDINE Mohammed Tarig*
Pr. TANANE Mansour*

Pr. TLIGUI Houssain

Pr. TOUATI Zakia

Décembre 2007
Pr. DOUHAL ABDERRAHMAN
Décembre 2008

Pr ZOUBIR Mohamed*

Pr TAHIRI My El Hassan*
Mars 2009

Pr. ABOUZAHIR Ali*

Pr. AGDR Aomar*

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

Pr. ALLALI Nazik

Pr. AMAHZOUNE Brahim*
Pr. AMINE Bouchra

Pr. ARKHA Yassir

Pr. AZENDOUR Hicham*

Pr. BELYAMANI Lahcen*
Pr. BJIJOU Younes

Pr. BOUHSAIN Sanae*

Pr. BOUI Mohammed*

Pr. BOUNAIM Ahmed*

Pr. BOUSSOUGA Mostapha*
Pr. CHAKOUR Mohammed *
Pr. CHTATA Hassan Toufik*

Réanimation médicale
Radiologie

Pneumo phtisiologie
Hématologique
Parasitologie

Médecine préventive santé publique et hygiéne

Virologie
Biochimie-chimie
Médecine interne
Radiologie

Microbiologie
Microbiologie
Radiothérapie

Chirurgie vasculaire périphérique
Ophtalmologie

Chirurgie générale
Traumatologie orthopédie
Parasitologie

Cardiologie

Ophtalmologie

Anesthésie Réanimation
Chirurgie Générale

Médecine interne

Pédiatre

Chirurgie Générale
Neurologie

Neuro-chirurgie

Radiologie

Chirurgie Cardio-vasculaire
Rhumatologie
Neuro-chirurgie

Anesthésie Réanimation
Anesthésie Réanimation
Anatomie

Biochimie-chimie
Dermatologie

Chirurgie Générale
Traumatologie orthopédique
Hématologie biologique
Chirurgie vasculaire périphérique



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

DOGHMI Kamal*

EL MALKI Hadj Omar

EL OUENNASS Mostapha*
ENNIBI Khalid*

FATHI Khalid

HASSIKOU Hasna *
KABBAJ Nawal

KABIRI Meryem
KARBOUBI Lamya
L’KASSIMI Hachemi*
LAMSAOQURI Jamal*
MARMADE Lahcen
MESKINI Toufik
MESSAOUDI Nezha *
MSSROURI Rahal
NASSAR Ittimade
OUKERRAJ Latifa
RHORFI Ismail Abderrahmani *
ZOUHAIR Said*

PROFESSEURS AGREGES :

Octobre 2010
Pr. ALILOU Mustapha
Pr. AMEZIANE Taoufig*

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
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Chirurgie de I’hypertension portale chez I’enfant

L’hypertension portale (HTP) est une pathologie a laquelle les praticiens
sont regulierement confrontés et qui peut étre grevée de complications pouvant
mettre en péril le pronostic vital du patient. Elle se définit par une augmentation
de la pression portale au-dela de 15 mmHg, ou une élévation du gradient de
pression entre la veine porte et la veine cave inférieure au-dela de 5 mmHg,
habituellement secondaire a un obstacle a la circulation porto-hépatique. Cet
obstacle sieége essentiellement dans le foie (bloc intra-hépatique), sur la veine
porte (bloc infra-hépatique), ou plus rarement sur la partie terminale de la veine

cave inferieure (bloc sus-hepatique).

Au Maroc, I'incidence et la prévalence de I’HTP reste inconnue,
néanmoins, d’aprés quelques séries nationales, I’obstruction de la veine porte
extra-hépatique serait I’étiologie la plus pourvoyeuse de I’hypertension portale

chez I’enfant.

Les complications cliniques d’une HTP, telles que I’apparition d’une
hémorragie digestive, le développement de réseaux veineux collateraux, d’un
hypersplénisme, d’une encéphalopathie hépatique (EH) ou d’une ascite, sont
I’aboutissement d’un processus progressif et d’une augmentation graduelle du
gradient porto-systémique au-dela d’un seuil critiqgue généralement considéré

entre 10-12 mmHg.

L’hémorragie digestive par rupture des varices cesophagiennes et/ou
gastriques représente la complication la plus dangereuse de I’HTP avec un taux
de mortalité qui avoisine les 10%, d’ou la nécessité d’un traitement radical plus

que symptomatique, essentiellement chirurgical.



Chirurgie de I’hypertension portale chez I’enfant

A la lumiere d’une expérience portant sur 14 cas d’HTP colligés a la
clinique chirurgicale « A » de I’hdpital d’enfant de Rabat sur une période allant
de 1995 a 2015, nous tenterons de faire le point sur les differentes options
thérapeutiques chirurgicales et de déterminer leurs places dans prise en charge

des principales complications de I’HTP chez I’enfant.
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Chirurgie de I’hypertension portale chez I’enfant

RAPPEL ANATOMIQUE

Le foie est vascularisé par l'artére hépatique (25 %) et la veine porte
(75 %) [1,2].

W

Fig 1 : représentation schématique du systeme porte. (D’aprés Netter)

Circulation porte : TP = tronc porte, VS = veine splénique, VMS = v. mésentérique supérieure, VMI = v.
mésentérique inférieure, VGG = v. gastrique gauche, VGD = v. gastrique droite, VGC = v. gastriques
courtes, VGOm = v. gastro-omentales, VPD = v. pancréaticoduodénales, VC = v. cystique, VJ = v. jéjunales,
VI = v. iléales, VIC = v. iléocolique, VCD = v. colique droite, VCM = v. colique moyenne, VCG = v.
colique gauche, VSig = v. sigmoidienne, VRS = v. rectale supérieure, VPO = v. paraombilicale. Circulation
systémique : VAz = v. azygos, VO = v. oesophagiennes, VEI = v. épigastrique inférieure, VRP = v.
rétropéritonéales. VRM = v. rectale moyenne, VRI = v. rectale inférieure.



Chirurgie de I’hypertension portale chez I’enfant

|. SYSTEME PORTE :

La veine porte est formée du tronc splénomésaraique, de la veine gastrique
gauche et de la veine mésentérique supérieure drainant le sang du duodénum, du
gréle et du cblon droit. La veine splénique recoit les vaisseaux courts gastriques,
pancréatiques (téte), et la veine gastroépiploique gauche. La veine mésentérique
inférieure, drainant le sang du célon gauche et du rectum, rejoint la veine

splénique pour former le tronc splenomesaraique (Figure 1).

La veine porte s’approche du hile du foie en compagnie de I’artere
hépatiqgue commune. Les branches de division de ces vaisseaux penétrent dans le
foie pour se ramifier davantage. Apres avoir traversé le foie, le sang de ces deux
sources est repris par les veines hépatiques qui s’ouvrent dans la veine cave

inférieure [3].
lI. CIRCULATION COLLATERALE [3] :

Il y a de nombreuses anastomoses entres les affluents du systeme porte et
ceux des veines systéemiques. Chez le sujet normal ces anastomoses porto caves
sont microscopiques ; mais en cas d’obstacle sur la circulation porte ou dans le
foie ils peuvent se dilater et donner lieu a des signes cliniques caractéristiques.
Ces anastomoses porto-caves se développent principalement au niveau de quatre

régions (Figure 1) :

e Oesophage et estomac : le sang rejoint le systéeme azygos puis la veine
cave supérieure par lintermédiaire de la veine gastrique gauche, les
vaisseaux du cardia et de l'oesophage. Cela explique le développement

des varices oesophagiennes ;
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e Rectum : anastomoses entre la veine porte et la veine cave inférieure
via la veine mésentérique inférieure et les veines rectales a l'origine de

varices rectales ;

e Anastomoses porto-ombilicales : normalement occluse apres la ligature
du cordon ombilical, la veine ombilicale peut étre reperméabilisée en
cas dhypertension portale. La deérivation vers le systeme cave se fait
soit en surface par l'intermediaire des veines épigastriques superficielles
entrainant une circulation veineuse collatérale, soit en profondeur par la

veine fémorale et les veines thoraciques internes ;

e Anastomoses splénorénales : dérivations entre la veine porte et la veine

cave inferieure, on distingue :

- Anastomose de Lejars : naissant du réseau intraparenchymateux

splénique et se jetant dans la veine rénale gauche ;

- Anastomose de Mariau : reliant directement la portion pédiculaire de

la veine splénique a la veine rénale gauche ;

- Tronc gastro-phreno-capsulo-rénal : anastomoses naissant dans la
sousmuqueuse de la grosse tubérosité gastrique, puis le sang
emprunte la veine inférieure du pilier gauche du diaphragme et rejoint
par l'intermédiaire de celle-ci les veines capsulaire moyenne, rénale

gauche et cave inférieure.
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On décrit également d'autres voies de dérivation accessoires :

le canal d'Arantius : habituellement remplacé par un ligament (appelé
ligament veineux), il peut se repermeabiliser. Ce canal nait de la
branche portale gauche et se termine le plus souvent dans la veine

hépatique gauche ;

anastomoses pariétales : diverses et nombreuses, on cite les veines de
Retzius (au niveau des accolements pariétaux des divers organes
tributaires du systeme porte), les veines miscellanées (dues a des
adhérences acquises), les veines splénopariétales (au niveau des zones

d'accolement de la rate et de la paroi abdominale postérieure).

11
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Fig 2: schéma illustrant les principales anastomoses porto-systémiques

Dans I’hypertension portale.( D’aprés Cho KC et al).

TP = tronc porte, VS = v. splénique, VMS = v. mésentérique supérieure, VMI = v. mésentérique
v. rénale, VO = v. oesophagienne, VPOe = v. paraoesophagienne, VGG = v.

inférieure, VR =
gastriqgue gauche, VGC = v. gastrique courte, VRG = varices rétrogastriques, VM = varices

mésentériques. VPO = v. paraombilicale, VEI = v. épigastrique inférieure. SGR = schunt gastrorénal,
SSR = schunt splénorénal, SRPD = schunt rétropéritonéal direct.
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RAPPEL HISTOLOGIQUE :

|.LOBULE HEPATIQUE :

aira centrale
Sinusoitas
il ds v dbevsirasiend babliaalen

$4ciléa (callide da Kupr) -

Canalicule
s biliaira

Wers o
Brancha da la ol g e
vaine pone hepatique _ - - Caral biiaine
Brancha da 'artére hipatique

Branches de lariéra hénatiqua Beanche de la veine

porte hépatioue
) Aspact d'un lobule du foie
et ea vascutariesiion Canal bilaina

b Partie o'un iobule du faie
Fig 3. Représentation schématique d’un lobule hépatique [4].

Le lobule hépatique (Figure 2) est un polyédre (pentagonal ou hexagonal).
Sur les arétes du lobule, courent les vaisseaux, artére hépatique et veine porte
(deuxiéme ordre), et le canal biliaire (interlobulaire). L’ensemble constitue, avec
le tissu conjonctif environnant, I’espace porte avec sa triade. Chaque veine porte
terminale donne a intervalles réguliers, de part et d’autre des faces latérales du
polyedre, les veines septales. Des veines septales et des branches de la veine
porte partent, en direction du parenchyme, constituant les veinules d’apport qui
donnent naissance au réseau sinusoidal. Les veines septales, dépourvues
d’enveloppe conjonctive, ne sont pas visibles en microscopie optique [1, 2, 5,6].
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II. HEPATOCYTES :

Ce sont des cellules polyédriques de 20 um de long sur 30 um de large
environ, représentant 80 % de la population cellulaire du foie humain. Elles
comportent un noyau rond ou ovalaire central, parfois deux (environ 25 % des
hépatocytes sont binucléés). Les mitoses sont rares dans le foie adulte normal et
la durée de vie moyenne minimale d’un hépatocyte est de I’ordre de 150 jours.
Les hépatocytes sont agencés en travees unicellulaires. Ils sont en contact avec
les hépatocytes adjacents de la méme travée par leurs membranes latérales, avec
le canalicule biliaire par leur membrane canaliculaire, et avec I’espace de Disse
par leur membrane sinusoidale. L’intégrité des trois domaines tres spécialisés de
la membrane hépatocytaire nécessite la présence de la matrice extracellulaire et
de I’environnement microcirculatoire [5, 6, 7, 8, 9].

l1l. SINUSOIDES ET CELLULES SINUSOIDALES :

Les sinusoides different des capillaires habituels : ils sont fenestrés et ne
sont pas entourés de membrane basale ; ils sont aussi plus larges et de calibre
irregulier. Tortueux en zone périportale, ils sont plus rectilignes avec un
diametre plus large (de 30 a 40 %) en zone centrolobulaire.

Leur paroi est constituée de quatre types de cellules : cellules endothéliales
sinusoidales, cellules de Kupffer, cellules eétoilées du foie et lymphocytes
associés du foie. Ces cellules sinusoidales occupent seulement 6 % du tissu
hépatique, mais elles représentent plus du quart des membranes plasmiques
totales. Ceci est essentiellement en rapport avec les longs prolongements des
cellules endothéliales sinusoidales et des cellules étoilées du foie et a moindre
degre, avec les microvillosités des cellules de Kupffer. Cette particularité
morphologique est corrélée a un role fonctionnel majeur de ces cellules.
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Les sinusoides sont separés des hépatocytes et plus particulierement de
leur membrane sinusoidale par I’espace de Disse, contenant quelques fibres et

faisceaux de collagene et autres composants matriciels [5, 10].

IV. LES CELLULES ET CANAUX BILIAIRES :

La bile est produite par les hépatocytes et est sécrétée dans les canalicules
biliaires dont les parois avec microvillosités sont constituées par la membrane
plasmique hépatocytaire. La bile se draine vers les espaces portes. A ce niveau,
elle se draine dans le canal biliaire dont les cellules sont cubiques puis
prismatiques. La jonction entre le canalicule biliaire et le canal biliaire est
appelée canal de Hering. C'est dans cette région que se trouveraient les cellules
ovales qui jouent un rdle important dans la regénération du parenchyme

hépatique [11].
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MECANISMES — ETIOLOGIE DE L’HTP

Selon la localisation de I’obstacle, on disingue les hypertensions portales :

supra, intra, et infrahépatiques (tableaul) [12].

Le bloc intrahépatique est une cause frequente de I’HTP par augmentation
des résistances vasculaires intrahépatiques. Les causes les plus fréguentes sont la
cirrhose et la shistosomiase. D’autres causes plus rares sont la fibrose hépatique
congénitale, I’atrésie des voies biliaires ,I’hyperplasie nodulaire régénérative, la

sclérose hépato-portale et I’HTP idiopathique.

Dans le bloc suprahépatique, I’obstacle sieége sur les veines hépatiques ou
sur la veine cave inférieure en aval de I’oreillette droite. Les causes les plus
fréquentes sont le syndrome de Budd-Chiari, le plus souvent lié a un état
thrombogeéne, I’atteinte primitive des veines hepatiques, les états thrombogenes
(syndrome  myeloprolifératif, =~ hémoglobinurie ~ paroxystique  nocturne,
anticoagulant lupique, grossesse), I’invasion tumorale endoluminale et les

causes indéterminées.

Le bloc infrahépatique est secondaire a lI’augmentation des résistances
vasculaires dans une veine porte obstruée. Les causes les plus fréquentes sont les
états thrombogenes comme le syndrome myeloprolifératif, les déficits en
antithrombine 111, en protéine C, S, mais aussi les infections, les traumatismes,
le bloc intrahepatique, les invasions tumorales endoluminales, les compressions
extrinseques comme les pancréatopathies, adénopathies, les pyléphlébites, et les

causes idiopathiques.
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Tableau 1: Classification des causes de I'HTP chez I’enfant [12]

Préhépatique

Intra-hépatique

Post hépatique

Thrombose de la veine
splénique

Thrombose de la VP

Sténose congénitale de la VP

Fistule artério-veineuse de la
rate

SMG importante par maladie
hématologique primitive

Hepatite autoimmune

Hépatite B et C

Deficit en alpha 1 anti-
trypsine
Maladie de wilson

Steatose hépatique

Maladie du stockage du
glycogéne type IV

Atrésie des voies biliaires
Cholangite sclérosante
primitive
Mucoviscidose
Fibrose
congeénitale
Maladie de Caroli
Dilatation  kystiqgue  du
cholédoque
Cholestase
familiale
Maladie veino-occlusive
Bilharziose hépatique
Maladie de Gaucher

HTP idiopathique

Péliose hépatique
Cirrhose biliaire primitive

hépatique

intrahépatique

Syndrome de Budd Chiari

Insuffisance
congeéstive
Obstruction de la VVCI

cardiaque
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PHYSIOPATHOLOGIE DE L’HTP [13]

Le développement d’une HTP est complexe et découle de deux
mécanismes indissociables : une augmentation de la résistance vasculaire
(intrahépatique), essentiellement liee a des modifications structurelles, mais
aussi a des modifications vasculaires dynamiques et une hyperkinesie
circulatoire. De cette augmentation de résistance va apparaitre une HTP, qui
aura pour conséquences la formation de réseaux veineux collatéraux et
I’augmentation de production de facteurs vasodilatateurs aux niveaux de la
microcirculation intestinale ainsi que du systéeme splanchnique. . La
vasodilatation du systeme splanchnique est a la base du développement d’une
circulation hyperdynamique, de I’activation du systeme rénine-angiotensine-
aldostérone et de I’hormone antidiurétigue, avec au final, une rétention

hydrosodée et une augmentation du flux porte.

Modifications vasculaires Modifications structurelles
dynamiques intrahépatiques 30% intrahépatiques 70%
« Diminution de la synthése de facteur de = Fibrose
relaxation endothéliale (MNO) = Collapsus sinusaoidal
= Diminution de la sensibilité au NO = Perte de fenestrations des
= Augmentation de la syntheése locale ex cellules endothéliales
systémique de wvascoconstricteurs = Nodules de régénération
(endochéline. angiotensine Il vaso- = Microthromboses

pressine, adrénaline, thromboxane A2}

\-—)'| Auvgmentation de la résistance intrahépatique |

v

Hypertension portale

T Gradient de pression = résistance x débit au sein du systédme veineux porte

(Loi d"OChm)

| : ] 1

T MNO + wvasodilatateurs

4' | Augmentation du flux ;:}DrtEJ
| Wasodilatation splanchnique |
|- Systéme hyperdynamique
| = Activation du systéme

[ Vasodilatation systémique | Ea | rénine-angioctensine-aldostérone
- | = Rértenticn hydrosodée
| = Angiogenése

Fig 4: schéma illustrant la physiopathologie de I'HTP
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Les manifestations cliniques de I’hypertension portale apparaissent lorsque
la différence de pression dépasse 12 mmHg. On dit que I’hypertension portale
est « cliniguement significative » [14]. Les manifestations sont comparables

chez I’enfant a ce qu’elles sont chez I’adulte.
Elles se présentent comme suit :
% LA SPLENOMEGALIE :

Elle est secondaire a la congestion et a I’hyperplasie du tissu réticulo-
endothélial.  Souvent asymptomatique, elle peut étre responsable
d’hypersplénisme qui se caractérise par une anémie, une leucopénie et une
thrombopénie. L’hypersplénisme serait lié a des phénomeénes de stase, de

sequestration et de phagocytose.
s LES ANASTOMOSES PORTOCAVES SPONTANEES :

L’augmentation de la difféerence de pression entre les territoires porte et
cave a pour conséquence le développement d’une circulation de suppléance

cherchant a rétablir le courant veineux en direction du systéeme cave.

Ce réseau veineux dans lequel regne un haut régime de pression emprunte

des veines néoformées, mais surtout les voies anastomotiques.
Celles-ci sont de 4 types [15] :

La circulation collatérale de type supérieure : se fait par I’intermédiaire
de la veine coronaire stomachique ou de la veine cardio-tubérositaire postérieure
vers le réseau veineux dilaté. Elle est a I’origine de « varices oesophagiennes et

gastriques », puis vers les veines azygos et enfin la veine cave supérieure.
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La circulation collaterale de type antérieure: Le développement
inconstant d’une circulation collatérale par le ligament rond vers les veines
ombilicales provoque I’apparition d’un réseau veineux superficiel péri-ombilical
désigné sous le nom de « téte de méduse » ou de syndrome de Cruveilhier et
Baumgartner (s’il existe un souffle associé). Le courant y est centrifuge a partir
de I’ombilic alors que dans I’obstruction de la veine cave inférieure, la
circulation collatérale part latéralement de I’aine vers le gril costal avec un flux

sanguin de bas en haut.

La circulation collatérale de type inférieure : Elle draine le sang de la
veine mesentérique inférieure vers le rectum (varices) et les veines

hémorroidales (hémorroides) pour se terminer dans la veine cave inférieure.

La circulation collatérale de type postérieure: Elle provoque une
augmentation de débit a travers les anastomoses spléno-rénales préexistantes
partant de la veine cardio-tubérositaire postérieure (anastomose spléno-gastro-
phréno-surrénalo-rénocave) et contribuant a la formation de « varices

gastriques » (cardio-tubérositaires).
% VARICES OESGASTRIQUES :

Les varices oesophagiennes et gastrigues sont la conséquence la plus

importante de la circulation collatérale porto-cave.

Elles ne se développent que si le gradient entre la pression portale et la
pression cave est supérieure a 10-12 mmHg ; au dela de ce seuil, il n’y a pas de

relation entre la taille des varices et le degré de I’hypertension portale.
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La rupture des varices oesophagiennes n’est pas la conséquence d’une
érosion de la muqueuse, mais d’une déchirure mécanique d’une paroi tendue des
varices. Il existe une relation entre le risque de rupture et le degré de
I’hypertension portale. Elles siegent principalement dans le tiers inférieur de
I’0esophage mais elles peuvent intéresser toute sa longueur, sachant que c’est les
varices sous-muqueuses qui sont la source des hémorragies digestives hautes.

Les varices gastrigues sont moins fréquentes, elles siegent principalement
dans la region cardio-tubérositaire, ces varices n’entrainent aucun trouble
fonctionnel.

Des varices peuvent se développer en dehors de I’oesophage et de
I’estomac au niveau de duodénum, du jéjunum, de I’iléon, du colon, d’une
iléostomie, d’une colostomie, du péritoine, de I'utérus ou du vagin. Le
développement de ces varices aberrantes ou ectopiques est souvent di a des
adhérences secondaires a une intervention chirurgicale antérieure. Ces varices
peuvent donner lieu a des hémorragies digestives, ou a un héemopéritoine, ou a
des hémorragies génitales en cas de rupture.

s L’ASCITE :

L’ascite ne se développe que lorsque 2 conditions sont réunies : une
hypertension portale et une rétention hydrosodée. L’hypertension portale est
une condition nécessaire, mais généralement non suffisante pour
le développement d’une ascite.

La rétention hydrosodée, souvent en rapport avec une atteinte hépato-
cellulaire, lorsqu’elle est isolée, entraine une anasarque et non pas une ascite
simple. C’est I’hypertension portale qui localise au territoire peéritonéal la
rétention hydrosodée.
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* LE RETENTISSEMENT SUR LE FOIE :

Bien que la cause de I’HTP soit extrahépatique, il est souvent remarqué des
lésions histologiques minimes : dans certains espaces portes, la branche de la
veine porte n’est pas visible et il peut exister de multiples structures vasculaires,
associées ou non a une fibrose modérée, dans le lobule, on peut observer une
dilatation modérée des sinusoides, associée a un nombre exageré de veines
centro-lobulaires trop proches les unes des autres et a un degré variable de

fibrose péri-sinusoidale [16].

Ce retentissement hépatique a été lie a une souffrance progressive du
parenchyme hépatique due au fait qu’une partie de sa vascularisation portale

emprunte les voies hépatofuges.

C’est le syndrome porto-prive qui aboutit a la constitution d’une fibrose

portale qui évolue progressivement et influence ainsi le pronostic a long terme.
%+ LE RETARD STATURO-PONDERAL :

La diminution de flux portal hépatique et/ou une résistance a I’hormone de
croissance ont été les deux hypotheses physiopathologiques avancées pour
expliguer ce retard [17,18], n’oubliant pas que la fréquence d’un
hypersplénisme et d’une anémie ferriprive chronique, parfois sévere, chez cet
enfant qui fait des hémorragies récidivantes, participe de tres proche dans cette

insuffisance de croissance.
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* L’ENCEPHALOPATHIE HEPATIQUE :

L’encéphalopathie est due a une intoxication cérébrale par les substance
ammoniaquées contenues dans le sang porte et qui passent directement dans la

grande circulation a la faveur des anastomoses porto-caves.

L’association de shunts intra ou extra-hépatiques, qu’ils soient spontanés
ou interventionnels, et d’une insuffisance hepatocellulaire aboutit a une

encéphalopathie qui reste exceptionnelle chez I’enfant [19].
s LES COMPLICATIONS CARDIOPULMONAIRES :
1- Le syndrome hépato-pulmonaire : SHP

Le SHP a été défini comme [lassociation de trois anomalies : une
hypertension portale, une hypoxemie, ou au moins une augmentation de la
difféerence alvéolo-capillaire pour l'oxygene, et la présence de dilatations
vasculaires intra-pulmonaires. Le point commun entre les affections dans
lesquelles ce syndrome a été decrit (dans des hépatopathies aussi diverses que la
cirrhose, I'hypertension portale en Iabsence de cirrhose, les hépatites
fulminantes et les épisodes de rejet apres une allogreffe hépatique) est la
présence d'une hypertension portale. La prévalence du SHP est dautant plus
élevée que linsuffisance hépato-cellulaire est plus sévere et la résistance

vasculaire pulmonaire plus basse. Cette prévalence est de l'ordre de 2 %.

Il se manifeste par un hippocratisme digital, une dyspnée et une cyanose.
Le diagnostic est affirmé par la scintigraphie pulmonaire a I’albumine marquée
au Tc 99m [20].
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2- L’hypertension arterielle pulmonaire : HTAP

L’HTAP est définie par une pression artérielle pulmonaire moyenne > a

25mmHg au repos et a 30mmHg a I’effort physique.

Elle a été signalée avec une prévalence excessive chez des patients
cirrhotiques, ou souffrant d'une hypertension portale. Cette complication a

également été rapportée apres une dérivation chirurgicale porto-systémique [21].

La pathogénie de I'HTAP associée a I'hypertension portale est inconnue.
Différentes possibilités ont été évoquées : micro-embolies répetées provenant du
systeme porte, lesions endothéliales dues a I'état hyperdynamique, présence dans
la circulation pulmonaire de substances d'origine intestinale normalement
detoxifiées par le foie, mais qui auraient acces aux vaisseaux pulmonaires en
raison de la présence d'anastomoses porto-systémiques (glucagon, sécrétine,
peptide intestinal vasoactif, sérotonine, etc). Aucun de ces mécanismes, a ce

jour, n'a fait la preuve de son action [22].

Les manifestations cliniques sont tardives : dyspnée d’effort, douleur
thoracique et syncope. Le dépistage de I’HTAP se fait par une

échocardiographie.

Enfin, la présence de I’une de ces deux complications, le SHP et I’'HTAP,
est une contre-indication a la réalisation d’une derivation porto-systéemique qui

ne peut que les aggraver.
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Materiels et méthodes
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METHODOLOGIE
v Type d’étude :

Il s’agit d’une étude rétrospective qui porte sur une série de 14 enfants,
opérés pour HTP durant la période 1995-2015, dans le service « A » de chirurgie

infantile a I’hopital d’enfants de Rabat.
v Malades :

L’étude a porté sur les malades hospitalisés pour HTP et chez qui une

intervention chirurgicale a été indiquée, au cours de la période 1995-2015.

On a exclu les malades hospitalisés pour HTP mais qui n’ont pas éte
Opérés.

v Méthodes :

Une fiche d’exploitation réalisee a cet effet a permis le recueil de

differentes données sur le profil des patients :
- ldentité.
- Age, sexe, et origine.
- Délai et motif d’hospitalisation,
- Antécédents, consanguinité,
- Examen clinique,
- Fibroscopie oeso-gastro-duodénale (FOGD),

- Echographie-doppler +/- angioscanner,
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NFS et plaquettes (la normale : 4 000 < GB < 10 000 /mm; 150 000
< PQ <400 000/mm ; 12 < Hb < 18 g/dl),

Bilan d’hémostase : TP (la normale : 70 < TP < 100%) et TCA,

Bilan hépatique : ASAT/ALAT (la normale : < 40 Ul/I), bilirubines
(la normale : BT < 10 mg/l ; BD < 4 mg/l), phosphatases alcalines (la

normale < 450 Ul/I chez I’enfant de 0 a 15 ans),
Statut viral (serologie d’hépatites B et C),

Electrophorése des protéines plasmatiques (EPP) : protéines (la
normale > 60 g¢/l), albumine (la normale > 32 g/l) et
gammaglobulines (la normale < 15 g/l), +/- bilan lipidique, +/-
résultat de la PBF ou de la biopsie hépatique et/ou splénique (si

splénectomie),

Indication chirurgicale,
Type d’intervention,
Compte-rendu opératoire,

Suites opératoires : recul, évolution et complications.
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Observation N° 1

Il s’agit de I’enfant K. Nawfal, &gé de 7 ans, de sexe M ,originaire de
Kheénifra.

Issu de parents non consanguins, fratrie saine, opéré dans notre service
pour un KHF le 06/03/02

L’histoire de la maladie remonte a 1 mois par I’apparition d’une
distension abdominale progressive associée un épisode d’hématémese
de grande abondance évoluant dans un contexte de fieévre, d’asthénie et
d’AEG . Le patient a été admis le 28/04/02 .

L’examen clinique a trouvé un patient asthénique, apyrétique avec une
paleur cutanéo-muqueuse, un retard staturo-pondéral, une SMG a 3
travers de doigts et une ascite de faible abondance sans CVC.

Paraclinique :

Un bilan fait montre :

NFS: Hb = 9 g/ dl avec hypochromie et microcytose, GB=
3500/ mm3 ; PQ= 70 000/ mm3.

Bilan d’hémostase : TP = 60 %, TCA=47 /31.

Bilan hépatique : ALAT =30 UI/L, ASAT=45 UI/L, PAL= 380 UI/L,
BT=5 mg/l, BD=1 mg/I.

Protidémie : 62 g/l.
Statut viral : sérologies VHB et VHC négatives.

Medullogramme : moelle réactionnelle.
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e Une FOGD a montré des VO grade IlI
e Un échodoppler abdominal a objectivé :

- Une hépatomégalie discretement hétérogene avec hypertrophie du

segment | .
- TP dilaté a 12 mm et perméable.
- Une SMG homogene.

- VSH non individualisées au niveau de leurs abouchements dans la

VCI avec présence d’anastomose porto-sus hépatique.
- Une Ascite de grande abondance.

- Aspect échographique d’un Syndrome Budd Chiari.
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Fig 5 : échographie montrant une anastomose porto-sus hépatique
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Une TDM abdominale faite a révélé :

- Une dysmorphie hépatique de densité hétérogene associant des zones

atrophiques, des zones hypertrophiques ( notamment segment I ).
- TP perméable et refoulé en avant par I’hypertrophie du segment | .

- Un aspect perméable et laminé de la VCI dans son trajet retro-

hépatique qui est refoulé en dehors et en arriere par le segment 1.
- Une absence de visualisation des VSH.
- Une dilatation des veines hémi-azygos.
- SMG homogene avec une VS mesurant 9,1 mm

- Une Ascite de grande abondance.
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Fig 6: TDM abdominale objectivant (en haut) un foie dystrophique de densité
hétérogéne avec une ascite de grande abondance et (en bas) des voies de dérivation.
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Indication chirurgicale :

eDevant I’hémorragie varigueuse, I’hypersplénisme et le retentissement

clinique sur la croissance, une derivation chirurgicale a été envisagée chez cet

enfant habitant khénifra.

Type d’intervention :

Opéré le 18/06/02, le patient a bénéficié d’une dérivation mésentérico-cave

par interposition d’un greffon jugulaire (type Drapanas) avec biopsie hépatique

peropératoire.

Compte rendu opératoire :

Reprise de I’incision médiane sus ombilicale prolongée en sous

ombilicale.
Ouverture pariétale.

Il existe beaucoup d’adhérences avec la face supérieure du foie, on

respecte ces adhérences.

Passage en transmésentérique par I’abord de la VCI : zone de basse

pression.

Dissection de la VMS,

Prélevement d’un greffon jugulaire au niveau du cou (coté gauche).
Anastomose du greffon d’une part a la VCI, et d’autre part a la VMS.
Anastomose permeable et etanche.

Fermeture pariétale apres toilette soigneuse.
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Histologie hépatique

e Parenchyme hépatique, discretement remanié par une fibrose portale
non extensive, montrant des lesions vasculaires des veines
centrolobulaires et des sinusoides péricentrolobulaires compatibles avec

un syndrome de Budd Chiari a la phase subaig(ie.
Suivi post opératoire :

e Les suites immédiates ont été marquées par une thrombose du greffon
(objectivée a I’échodoppler) avec une reconstitution de I’ascite 1
semaine apres l’intervention. Le patient a été mis sous traitement

diurétique avec une bonne évolution.

e Avec un recul de 7 ans, a raison d’un contréle semestriel pendant 2 ans
puis annuel, I’évolution a été marquée par I’apparition d’une récidive
hémorragique varigueuse associée a une ascite. Une angioTDM a mis
en évidence un KHF récidivant comprimant les VSH et la VCI retro-
hépatique, une SMG homogene et une anastomose meéso-cave
perméable. Le bilan biologique a retrouvé un hypersplénisme( Hb= 7 g/
dl, GB= 3000/ mm?3 ; PQ= 50 000/ mm?) avec un TP a 65%. Une
FOGD a montré des VO grades Il. A cet égard, patient a eté adressé au
service de «meédecine C» pour une prise en charge simultanée

médicale et endoscopique des VO et du KHF.
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Observation N°2

e |l s’agit de I’enfant B. Imad, agé de 10 ans, de sexe M ,originaire de

Ouazzane.

e Issu de parents consanguins de 2eme degré, fratrie saine, sans ATCD
particuliers.

e Le début remonte a 5 mois par distension abdominale progressive
associée a deux épisodes d’héematémeses de moyennes abondances et
des mélénas évoluant dans un contexte de fievre non chiffrée,
d’asthénie et d’AEG. Le patient a été admis au service le 26/05/08.

e L’examen clinique a trouvé un patient asthenique, apyrétique avec une
paleur cutanéo-muqueuse, une CVC, une HMG et une SMG a 5 travers
de doigts.

Paraclinique :
o |l a été transfusé de 2 CG en urgence et a béneficié du bilan suivant :

- NFS: Hb = 9 ¢/ dl avec hypochromie et microcytose, GB=3210 /
mm?3 ; PQ= 110 000/ mmg,

- Bilan d’hémostase : TP = 65 %, TCA=34 /31.

- Bilan hépatique : ALAT =33 UI/L, ASAT=40 UI/L, PAL= 380
UI/L, BT= 4 mg/l, BD=2 mgl/I.

- Protidemie : 69 g/I.
- Statut viral : sérologies VHB et VHC négatives.

- Medullogramme : moelle d’allure réactionnelle.
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Une FOGD faite a montre :

- Des VO grade I, Il

- Des VG grade | .

Un échodoppler abdominal a objectivé :

- Un foie a contours bosselés hétérogenes.
- VCI et VSH permeéables.

- Un VP et une VMS dilatées et perméables mesurant respectivement

12 et 10,9 mm de diameétre.

- Une SMG homogene de 17 cm de grand axe avec une VS dilatée

mesurant 12,5 mm de diametre.

- Une absence d’épanchement liquidien intra-péritoneal.

Fig 7: image echographique montrant une énorme splénomégalie homogéne
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Indication chirurgicale :

e Un traitement chirurgical a été indiqué chez ce garcon venant
de Ouazzane devant I’hemorragie variqueuse aesophagienne et
I’hypersplénisme.

Type d’intervention :

e Opéré le 25/09/03, le patient a recu une anastomose spléno-rénale
termino-latérale distale (type Warren ) sans déconnexion azygo-portale.
Compte rendu opératoire :

e Malade sous AG, en décubitus dorsal.
e Laparotomie transversale sus ombilicale.

e A I’exploration : on trouve une hypertrophie hépatique homogene sans
nodules visibles avec un petit épiploon épaissi et un meso infiltré, une
SMG sans ascite, un TP non thrombose perméable.

e On décide de réaliser une anastomose spléno-rénale termino-latérale
sans splénectomie : traction sur le colon transverse vers le haut.

e Décollement du mésocolon au niveau de sa racine et du fascia de
Treitz, soulevement du pancréas, on arrive a la veine splenique qui est
disséquée sur une bonne longueur en retro-pancréatique, en ligaturant
des anastomoses spléno-pancréatiques qui sont au nombre de six

e Mise en place d’un lac sur la veine splénigue.
e Dissection de la veine rénale gauche.
e Anastomose spléno-rénale termino-latérale avec conservation de la rate.

e Vérification d’une bonne permeabilité du montage et son étanchéité.
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e Exploration de la zone cesogastriqgue a la recherche de dilatations
veineuses mais la veine coronaire stomachique et les veines gastriques

ne sont pas dilatées.
e Lavage péritonéal, hémostase.
e Fermeture plan par plan.
Histologie hépatique
e Cirrhose constituée d’allure légerement évolutive ( score Metavir F4/
Al).
Suivi post opératoire :
e |Les suites immédiates ont eté simples.

e L’évolution a été marquee par I’apparition, au contréle échographique a
un mois de I’intervention, d’une thrombose partielle du shunt. Le
patient a bénéficie d’un traitement anticoagulant puis d’une
réévaluation échographique qui a rapporté une réduction compléte de la

thrombose de la dérivation (avec une bonne évolution).

e L’évolution a été marquée par une absence de récidives hémorragiques,
une absence de complications neurologiques, une légere diminution de
la taille de la rate, une persistance de I’hypersplénisme au controle
biologique et wune réapparition de la thrombose du shunt
a I’échodoppler, avec un recul de 12 mois.

37



Chirurgie de I’hypertension portale chez I’enfant

Observation N° 3

e |l s’agit de I’enfant N. Youssef, 4gé de 8 ans, de sexe M ,originaire d’

El Hoceima.

e Issu de parents non consanguins, suivi depuis I’age de 1 an pour une
polykystose hépato-rénale, frere décédé a I’age de 10 ans dans un

tableau de distension abdominale, d’hématémeése et de mélénas.

e L’histoire de la maladie remonte a 1mois par I’installation d’un épisode
d’hématémese de grande abondance ayant nécessité une transfusion
sanguine(1 CG) au CHP d’EL Hoceima. Le patient a été adressé a P IV
pour une éventuelle hemodialyse ,vu son ionogramme qui montrait
une :urée a 1,92 g/l et une créatinine a 37 mg/l, puis en chirurgie « A »
( 11/11/08) suite a la découverte d’une SMG.

e L’examen clinique a trouvé un patient asthénique avec une paleur
cutanéo-mugueuse, un retard statural ,une CVC, une HMG, une SMG a

5 travers de doigts et une ascite de faible abondance.
Paraclinique :
e Notre malade, apres avoir éte transfuse, a bénéficié du bilan suivant:

-NFS : Hb =7 g/dl avec hypochromie et microcytose, GB=3140 / mm3 ;
PQ= 43 000/ mmg,

- Bilan d’hémostase : TP = 55%, TCA=40 /33.

-Bilan hépatique : ALAT =22 UI/L, ASAT=32 UI/IL, PAL=
138 UI/L, BT= 24 mg/l, BD=3 mg/I.
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- Fonction rénale : urée= 1,12 g/l, créat= 27 mg/l .

- Protidémie : 70 gl/l.

- Statut viral : sérologies VHB et VHC négatives.

- Medullogramme : moelle réactionnelle.

Une FOGD faite a montré :

Des VO grade I
Des VG grade |

Gastropathie hypertensive.

Un échodoppler abdominal fait, a objective :

Une HPMG d’échostructure hétérogene, siege de multiple formations
échogenes punctiformes.

VSH et VCI sans anomalies.
Un TP legerement dilaté ( 12 mm) et permeéable.
Un petit épiploon épaissi.

Une SMG homogene de 17 cm de grand axe avec une VS mesurant
12,5 mm de diametre.

Une circulation veineuse collatérale épigastrique et spleno-rénale
indirecte.

Reins  hyperéchogenes avec des  formations  Kkystiques
infracentimétriques éparpillées dans le parenchyme.

Une ascite de faible abondance.
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Indications chirurgicales :

Une derivation chirurgicale a été recommandée chez cet enfant habitant
loin devant une HTP compliguée d’une heémorragie digestive

variqueuse menacant le pronostic vital et d’un hypersplénisme.

Type d’intervention :

Opéré le 01/12/08, le patient a benéficié d’une anastomose spléno-cave

termino-latérale avec biopsie hépatique peropératoire.

Compte rendu opératoire :

Patient en décubitus dorsal sous A.G.
Incision médiane débordant sur I’ombilic en bas.
Section au niveau de la ligne blanche.

L’exploration retrouve un foie hypertrophié contenant de petites

formations kystiques avec une enorme splenomegalie.

On décide d’aborder le tronc spleno-mésoraique dans le territoire sous
méso-colique, le cblon transverse et le grand épiploon ont été dégages

et étalés vers le haut.
Dissection de la VS qui est perméable et dilatée ( 12 mm).

Nous avons pensé a réaliser une anastomose spléno-rénale au début,
mais anastomose spléno-cave nous a paru meilleure du fait de la qualité

de drainage qui peut étre associee par ce systeme.
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Dissection de la VMS et section du ligament de Treitz permettant de
libérer I’angle duodéno-jéjunal et d’aborder la VCI.

Dissection de la VCI, section de la VS a sa partie distale et ligature du
bout distal. Cette derniere a été passée sous la VMI clampée a son
extrémité longitudinale et ablation d’une partie.

Section de 2 cm sur la face antérieure de la VVCI protegée par une pince
de Satinsky mise sur cette derniere.

Anastomose spléno-cave termino-latérale par deux surjets gauche puis
droit au fil non resorbable (proléne 5/0).

L anastomose est fonctionnelle, avec absence de tension dans la VS.
Biopsie du foie.

Toilette soigneuse et fermeture plan par plan.

Histologie hépatique

Aspect d’anomalie de developpement de la plague ductulaire entrant
dans le cadre de la maladie rénale polykystique.

Suivi post opératoire :

e |Les suites immédiates ont eté simples.

e Avec un recul de 6 mois, le patient se portait bien avec une absence de

récidives hémorragiques et de signes d’encéphalopathie hepatiques, une
réduction de la taille de la SMG. L’evolution biologique a été marquée
par la persistance de I’hypersplénisme (Hb =8,8 g/dl, GB=2280 / mm3 ;
PQ= 47 000/ mm3) avec un TP a 50%. Une échodoppler de contréle a
rapporté une dérivation spléno-cave permeable. Les résultats de la
FOGD n’ont pas été enregistré dans le dossier.
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Observation N ° 4

e |l s’agit de I’enfant B. Bouchta, agé de 14 ans, de sexe M ,originaire de
Taza.

e Issue de parents consanguins de 1°™ degré, fratrie saine, sans ATCD
particuliers.

e Le début remonte a 1 an par I’installation d’une distension abdominale
progressive associée a une douleur de I'HCG et a un épisode
d’hématémese de faible abondance évoluant dans un contexte de fievre
non chiffrée et d’AEG. Le patient a été admis au service le 08/02/95.

e |’examen clinique a trouvé un retard pondéral et une SMG a 6 travers
de doigts sans ascite ni CVC.

Paraclinique :
e Un bilan fait a montré :

-NFS: Hb =8,9 g/dl avec hypochromie et microcytose, GB=3920 /
mm3 ; PQ= 80 000/ mmg.

- Bilan d’hémostase : TP = 42%, TCA= 39 /31.

- Bilan hépatique : ALAT =5 UI/L, ASAT=25 UI/L, PAL= 280 UI/L,
BT= 4,3 mg/l, BD=0,7 mg/I.

- Protidémie : 72 g/l.

-EPP : albumine= 33,8¢/l, o-1 globuline=3,4g/l, a-2 globuline=
6,3 g/1 ,p-globuline=7,8g/l, y-globuline=20,6 g/I.

- Cuprurie de 24h : 18 pg/24h ( normale).
- Marqueurs tumoraux : a-foetoprotéine < a 3 ng/ml

- Statut viral : sérologies VHB et VHC négatives.
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- Medullogramme : moelle réactionnelle.

e Une FOGD faite a montrée des VO grade Il aux 2/3 inférieurs de
I’cesophage.

e Un échodoppler abdominal a objective :

Une HMG moderée d’échostructure homogéne.

TP, VSH, VCI de calibre normal permeables.

Un petit épiploon épaissi.

Une SMG homogene de 18 cm de grand axe avec VS dilatée a 11
mm de diametre.

Une absence d’ascite.

Indication chirurgicale :

e Une dérivation chirurgicale a été indiquée devant I’hémorragie
variqueuse, la grosse rate douloureuse associée a I’hypersplénisme et le
retentissement sur la croissance.

Type d’intervention :

o Opérée le 13/10/95, le patient a bénéficie d’une anastomose spléno-
rénale termino-latérale distale type Warren avec déconnexion azygo-
portale et une biopsie hépatique peropératoire.

Compte rendu opératoire :

e Incision meédiane sus ombilicale élargie secondairement en sous
ombilical.

e Prise de pression au niveau d’une veine iléale=36 cm d’eau.
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Ouverture du mesocolon transverse a sa base a gauche de I’angle de
Treitz afin d’aborder la VS. Celle-ci est de gros calibre tendue, et
surtout encastrée a la face postéro-inférieure de la queue du pancréas
avec lequel elle échange de multiples anastomoses fines ce qui a rendu
sa libération trop laborieuse. Cette libération n’a pu étre obtenue que
sur 2,5 cm.

Libération de la veine rénale gauche et de ses branches polaires.

Anastomose spléno-rénale gauche distale termino-latérale type Warren
a plein canal a I'aide d’un surjet postérieur et de points separés
antérieurs ( prolene 6/0).

Déconnexion azygo-portale en ligaturant une grosse veine coronaire
stomachique.

Remesure de pression sur la méme veine iléale= 17 cm d’eau.
Peéritonisation.

Fermeture de la paroi plan par plan.

Histologie :

Aspect histologique d’une cirrhose hépatique.

Suivi post opératoire :

Les suites immediates ont été simples.

Avec un recul de 10 mois, a raison d’un controle trimestriel, I’évolution
était bonne avec une absence de récidives hémorragiques, une réduction
de la taille de SMG, une disparition de I’hypersplénisme.
L’échodoppler a retrouvé un shunt spléno-rénal perméable. La FOGD
de contrble a mis en évidence une régression des VO ( VO grade ).
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Observation N°5

e |l s’agit de I’enfant Z. Bouchtawiya, agée de 9 ans, de sexe F ,originaire
de Oued Zem.

¢ Issue de parents non consanguins, fratrie saine, sans ATCD particuliers.

e Le début remonte a 1 an par I’installation d’une voussure de I’'HCG
avec des épistaxis a repétition évoluant dans un contexte d’asthénie et
d’AEG. La patiente a été admise au service le 08/01/96.

e L’examen découvre une paleur cutanéo-muqueuse, un purpura
pétéchial des membres inférieurs, une HMG et une SMG énorme. lli
n’y avait ni ascite ni CVC.

Paraclinique :

e Un bilan fait a montré :

NFS : Hb =8 g/dl avec hypochromie et microcytose, GB=3500 / mm3
: PQ=50 000/ mm3.

- Bilan d’hémostase : TP = 75%, TCA= 34 /31.

- Bilan hépatique : ALAT =10 UI/L, ASAT=15 UI/L, PAL= 180
UI/L, BT=5 mg/l, BD=1 mg/I.

- Protidémie : 70 g/l.

- EPP: albumine= 34 g/l, a-1 globuline=3,7g/l, a-2 globuline=
5 g/l ,B-globuline=6,5g/l, y-globuline=10 g/I.

- Statut viral : sérologies VHB et VHC négatives.

- Medullogramme : moelle réactionnelle.

e Un échodoppler abdominal fait a montreé :
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Une HMG hétérogene.

VCI et VSH sans anomalies.

Un TP perméable mesurant 16 mm de diametre.

Une SMG énorme homogene avec une VS a 10 mm de diameétre.

Une absence d’ascite

Fig 8 : image échographique du patient de I’0bs.n°5 montrant (en haut)

une VP dilatée et (en haut) une SMG homogene.

Les données de la FOGD non pas été signalées dans le dossier.
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Indication chirurgicale :

e Un traitement chirurgical a été envisagé devant une SMG volumineuse

douloureuse, I’hypersplénisme et les ATCD hémorragiques.
Type d’intervention

Opéré le 28/05/96, la patiente a béneficié d’une splénectomie isolée en
raison du volume important de la SMG qui a rendu difficile la pratique d’une
dérivation spléno-rénale. Une biopsie peropératoire du foie et la piece de

splénectomie ont été adressées au laboratoire d’anatomopathologie.
Histologie :

e Foie : lésions inflammatoires en faveur d’une portite sans signes de

cirrhose.
e Rate : SMG fibro-congestive.
Suivi post opératoire :
e |Les suites immédiates ont eté simples.

e Revue a 2 et a 6 mois, la patiente se portait bien avec un état
hémodynamique stable et une disparition compléete du syndrome
hémorragique. Une NFS de contr6le a montré un rétablissement de

I”hypersplénisme avec un taux de PQ a 500 000/mm3.
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Observation N° 6

Il s’agit de I’enfant S.Rahma, agée de 14 ans, de sexe F ,originaire de

Taounate.

Issue de parents non consanguins, fratrie saine, sans ATCD particuliers.

L’histoire de la maladie remonte a 2 ans par |’apparition d’une

distension abdominale progressive associée a une douleur de I’'HCG, a
des épistaxis a repétition et a une dyspnée d’effort évoluant dans un
contexte de fievre non chiffrée et d’AEG. La patiente a été admise au
service le 20/09/95.

L’examen clinique a découvert un patient asthénique, apyretique avec
une paleur cutanéo-muqueuse, une SMG et une ascite.il n’y avait ni
CVC ni HPMG.

Paraclinique :

Un bilan fait a montré :

NFS : Hb =7g/dl avec hypochromie et microcytose, GB=1730/ mm?3 ;
PQ=27 000/ mm3.

Bilan d’hémostase : TP = 42% remonté a 74% sous vit K, TCA= 34
/31.

Bilan hépatique : ALAT =16 UI/L, ASAT=26 UI/L, PAL=
178 UI/L, BT= 5 mg/l, BD=1 mg/l.

Protidémie : 69 g/l.
Statut viral : sérologies VHB et VHC négatives.
Medullogramme : moelle réactionnelle.

EPP: albumine= 32 g/l, -1 globuline=3,8g/l, «-2
globuline=4,3 g/1 ,p-globuline=6 g/l, y-globuline=19 g/I.
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Chirurgie de I’hypertension portale chez I’enfant

e Une FOGD faite a mis en évidence des VO grade IlI.

e Une échodoppler abdominale a montré :

Un foie de taille normal, de contours réguliers et d’échogénicité

homogeéne.

VSH et VCI perméables et sans anomalie.

VB a paroi épaissie.

TP dilaté a 19 mm de diametre et perméable.

SMG homogene avec une VS a 13 mm de diameétre.

Une ascite de petite abondance.

™ 11 WN_

Fig 9: échographie réalisée chez la patiente

de I’obs. n°6 montrant une dilatation de la veine porte.
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Chirurgie de I’hypertension portale chez I’enfant

Indication chirurgicale :

e Une intervention chirurgicale a été indiquée chez cette fille habitant
Taounate devant I’hypersplénisme, les ATCD hémorragiques et la

grosse rate douloureuse génant la patiente.
Type d’intervention :

e Opéré le 20/10/95, la patiente a recu une spléenectomie isolée avec une

biopsie hépatique peropératoire.
Histologie hépatique
e Aspect histologique en faveur d’une fibro-adénomatose biliaire.
Suivi post opératoire :
e |Les suites immédiates ont eté simples.

e La patiente a été revue a 3 mois avec une évolution clinigue marquée
par une disparition totale du syndrome anémique et hémorragique. Un
bilan biologique a montré un rétablissement de I’hypersplénisme avec
un taux de PQ a 540000/ mm3. (L’évolution des VO n’a pas été

enregistrée sur le dossier).

e La patiente a été perdue de vue.
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Chirurgie de I’hypertension portale chez I’enfant

Observation N°7

o |l s’agit de I’enfant A. Abdellah, agé de 14 ans, de sexe M ,originaire

de Sefrou.
¢ Issu de parents non consanguins, fratrie saine, sans ATCD particuliers.

e L’histoire de la maladie remonte a 6 mois par I’apparition d’une
distension abdominale progressive associée a une douleur de
I’hypochondre gauche evoluant dans contexte d’asthénie et d’AEG. Le

patient a été admis au service le 28/09/96.

e L’examen clinique a trouvé un retard pondéral, une paleur cutanéo-
mugueuse, un ictere conjonctival et une SMG énorme.il n’y avait ni
ascite ni CVC.

Paraclinique :
e Un bilan biologique fait, a montré :

-NFS : Hb : 9 ¢/ dl avec hypochromie et microcytose,
GB= 3 500/ mm3 ; PQ= 60 000/ mm3.

- Bilan d’hémostase : TP = 47% remonté a 80% sous AVK

- Bilan hépatique : ALAT =29 UI/L, ASAT=38 UI/L, PAL= 180Ul/L
- Protidemie : 70 g/l

- Statut viral : sérologies VHB et VHC négatives.

- Medullogramme :
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Chirurgie de I’hypertension portale chez I’enfant

e Une FOGD faite a montré des VO grade | au 1/3 inférieur de

I’cesophage.
e Un échodoppler abdominal a objectivé :
- Une HMG légere d’échogeénicité hétérogene.
- Une VP et une VS dilatees et perméables.
- Une SMG énorme.

- Une absence d’épanchement liquidien intra péritonéal.

Fig 10: image échographique du patient de I’obs.n°7 montant un foie

d’échogénicité hétérogene avec une VP dilatée et perméable.

e Une PBF a mis en évidence : une portite fibreuse sans signes de

cirrhoses.
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Chirurgie de I’hypertension portale chez I’enfant

Indications chirurgicales :

e Un traitement chirurgical a été envisagé devant une HTP compliquée

d’une SMG volumineuse douloureuse et d’un hypersplénisme.
Type d’intervention :

e Opére le 11/01/97, le patient a bénéficie d’une anastomose spléno-

rénale distale type Warren sans déconnexion azygo-portale .
Compte rendu opératoire :

e Laparotomie médiane a cheval sur I’ombilic prolongé vers le haut
.Importante circulation collatérale sous aponévrotique nécessitant des

ligatures.
e Ectasies veineuses multiples sur le ligament rond.

e Grosse rate souple congestive. La prise de la pression iléale montre une

élévation a 30 cm d’eau.

e Dénudation de la veine splénique. Ligature a la soie de quelques
afferences pancreatiques. Elle est de calibre important ( 15mm de

diametre).

e Dénudation de la veine rénale gauche que recoit la polaire supérieure

au niveau de la ligne médiane.

e Ligature distale double au fil de lin O de la terminaison de la splénique.

Clamp sur la région proximale.

e Malade sous AG, en D.D.
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Chirurgie de I’hypertension portale chez I’enfant

Laparotomie transversale sus ombilicale.

A P’exploration : on trouve une importante circulation collatérale sous
aponevrotiqgue nécessitant des ligatures, des éctasies veineuses
multiples sur le ligament rond et une grosse rate souple homogene sans

ascite. Le tronc porte est perméable.

On décide de réaliser une anastomose spléno-rénale termino-latérale

sans splénectomie.

Traction sur le cOlon transverse vers le haut. Décollement du méso-
colon au niveau de sa racine et du fascia de Treitz. Au soulevement du
pancréas, on arrive a la veine splénique qui est disséquée sur une bonne
longueur en rétro-pancréatique, en ligaturant des anastomoses spléno-
pancréatiques qui sont au nombre de cing. La veine splénique est

dilatée a 15 mm de diametre.

Mise en place d’un lac sur la veine splénique.

Dissection de la veine rénale gauche.

Anastomose spléno-rénale termino-latérale avec conservation de la rate.
Vérification de la bonne perméabilité du shunt et son étanchéite.

Une biopsie hépatique au niveau d’une zone suspecte de fibrose a été
réalisée. Par ailleurs, le foie est legerement hypertrophié mais souple

avec quelques reflets nacres sur la convexité des deux lobes.

Exploration de la zone oesogastrique a la recherche de dilatations

veineuses ,mais la VCS et les veines gastriques ne sont pas dilatées.
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Chirurgie de I’hypertension portale chez I’enfant

e Lavage péritonéal et hémostase.
e Fermeture plan par plan.

Histologie hépatique : les résultats de la biopsie hépatique n’ont pas été

rapportés sur le dossier.
Suivi post opératoire :

e Les suites immédiates ont été marquées par un état fébrile a 40°c jugulé
par les mesures de réanimation. Le patient est sorti avec une regréssion

importante de la SMG.

e Le patient a été perdu de vue.

55



Chirurgie de I’hypertension portale chez I’enfant

Observation N° 8

e |l s’agit de I’enfant R. Labdou, agé de 9 ans, de sexe F ,originaire de
Souk Larbaa.

¢ Issue de parents non consanguins, fratrie saine, sans ATCD particuliers.

e L’histoire de la maladie remonte a 2 semaines par I’installation de 3
épisodes d’hématemeses de faible abondance. Le patient a été admis le
28/01/97 .

e L’examen clinique a trouvé une péaleur cutanéo-muqueuse, une TA a
90/70 mmHg, et une SMG a 4 travers de doigts.

Paraclinique :
e Un bilan biologique fait a revélé :

- NFS : Hb : 8 g/ dl avec hypochromie et microcytose, GB= 4400/
mm?3 ; PQ= 155 000/ mmg,

- Bilan d’hémostase : TP = 74%, TCA=33/32

- Bilan hépatique : ALAT = 29 UI/L, ASAT=38 UI/L, PAL= 521
UI/L, BT=9 mg/l, BD=5mg/I

- Protidémie : 75 g/l .

- Bilan lipidique : CT=1,04 g/l, TG=0,37 g/l

- Statut viral : sérologies VHB et VHC négatives.
- Medullogramme : moelle réactionnelle.

e Une FOGD faite a retrouvé des VO grade IlI.
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Chirurgie de I’hypertension portale chez I’enfant

e Un échodoppler abdominal a rapporté :

- Un foie de taille normale de contours réguliers et d’échogeénicité
homogeéne.

- Tronc porte non individualisé et hétérogéne.
- VSH et VSI sont pérméables.
- Un petit épiploon épaissi.

- Une SMG homogene.

Fig 11: image échographique de la patiente de I’obs.n°8 montrant
(en haut) une veine porte hétérogeéne et (en bas) une SMG homogene.
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Chirurgie de I’hypertension portale chez I’enfant

e Une splénoportographie a montré la présence d’une HTP avec une

circulation collatérale coronaire stomachique et cavernome porte.
Indication chirurgicale :

e Une dérivation chirurgicale a été indiquée chez cette fille habitant Souk

larbaa, devant une hémorragie variqueuse récidivante.
Type d’intervention :

e Opérée le 21/04/97, I’enfant a regu une derivation mesentérico-cave par
interposition d’un greffon hypogastrique ( type Drapanas) avec biopsie

hépatique per opeératoire.
Compte rendu opératoire :
¢ Incision médiane xypho-pubienne.

e Abord de la veine mésenterique supérieure au niveau de la racine du
mésentere de calibre satisfaisant. Dissection de cette derniére sur son

flanc latéral.

e La VCI s’appréte a un Drapanas, mais pour le méme benefice, on
sursoit a une incision cervicale et on disséque la veine iliaque primitive
droite, on sacrifice la veine hypogastrique et une autre collatérale

lombaire.

e On réalise un shunt mésenterico-cave par interposition du greffon
hypogastriqgue suturé de part et d’autre des wveines mésenterique

supeérieure et cave inférieure.
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Chirurgie de I’hypertension portale chez I’enfant

o Vérification de sa perméabilité, on observe un flux important aspiré

dans la VCI a travers le greffon.
e Fermeture du rétro-péritoine.
o Toilette péeritonéale et biopsie du foie.
e Fermeture de laparotomie plan par plan.

Histologie : Les résultats de I’examen anatomopathologique du fragment

hépatique n’ont pas été enregistes dans le dossier.
Suivi post opératoire :
e |Les suites immédiates ont eté simples.

e Avec un recul de 18 mois, a raison d’un contrdle trimestriel, il a été
rapporté une bonne évolution avec une absence de récidive
hémorragique ni de complications neurologiques, une regréssion de la
taille de la SMG, une normalisation du taux d’Hb ( 12,2 g/dl) et une
disparition des VO a la FOGD. Une échodoppler de contréle a montré
une anastomose meésentérico-cave permeable de diametre, une

réduction nette de la SMG.
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Observation N° 9

e |l s’agit de I’enfant M.khaddouj, agé de ans 11 ans, de sexe

F, originaire de Chefchaouen.
¢ Issue de parents non consanguins, fratrie saine, sans ATCD particuliers.

e L’histoire de la maladie remonte a 1 an par I’apparition progressive
d’une distension abdominale avec une douleur de I’'HCG. Le patient a
été admis le 28/11/97.

e L’examen cliniqgue a trouvé un ictére conjonctival et une SMG a 6

travers de doigts. Il n’y avait ni ascite ni CVC.
Paraclinique :
¢ Un bilan fait montre :

- NFS: Hb =6 g/ dl avec hypochromie et microcytose, GB= 2500/
mm?3 ; PQ= 70 000/ mm3.

- Bilan d’hémostase : TP = 78 %, TCA=34 /32

- Bilan hépatique : ALAT = 18 Ul/L, ASAT=20 UI/L, PAL= 180
UI/L, BT=5 mg/l, BD=1 mg/I

- Protidemie : 80 g/l .
- Bilan lipidique : CT=1 g/l, TG=0,5 gl/I.
- Statut viral : sérologies VHB et VHC négatives.

Medullogramme : moelle réactionnelle.

e Une FOGD a montré une absence de VO.
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Chirurgie de I’hypertension portale chez I’enfant

e Un échodoppler abdominal fait a objective :

Un foie de taille normale, de contours réguliers et d’echogénicite

homogeéne.

- Une VP et une VS dilatées et perméables mesurant respectivement 18

mm et 15 mm de diamétre.
- Une SMG énorme.
- Une absence d’ascite.
Indication chirurgicale :

e Devant une une SMG volumineuse douloureuse et I’hypersplénisme,
une anastomose chirurgicale a été indiquée chez cette fille venant de

Chefchaouen.
Type d’intervention :

o Opéreée le 24/04/98, la patiente a bénéficié d’une dérivation spléno-cave

termino-latérale avec biopsie hépatique per opératoire.
Compte rendu opératoire :
e Patiente en décubitus dorsal sous A.G.
¢ Incision médiane débordant sur I’ombilic en bas.
e Section au niveau de la ligne blanche.

e L’exploration retrouve une grosse rate dépassant I’ombilic et

la ligne médiane, un foie d’aspect macroscopique normal.
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Chirurgie de I’hypertension portale chez I’enfant

Abord de la veine splénique au bord inférieur du pancréas en
sous mésocolique. Ligature de quelques collatérales pancréatiques. La

veine est de gros calibre.Elle est dénudé sur 6 cm environ.

Abord de la VCI sus rénale ligature de quelques collatérales

pancréatiques.
Ligature-section de la veine splénique.
Confection d’une anastomose spléno-cave termino-latérale.

Anastomose tres satisfaisante avec un gros débit et un flux sanguin

visible.
Peritonisation, toilette, biopsie hépatique.

Toilette soigneuse et fermeture plan par plan.

Histologie :

lésions inflammatoires en faveur d’une portite avec fibrose minime

sans signes de cirrhose.

Suivi post opératoire :

Les suites immediates ont été simples.

Avec un recul de 9 mois, I’enfant se portait bien, I’examen clinique a
objectivé une régression importante de la taille de la SMG( 3 travers de
doigts). L’évolution biologique a été marquée par une réduction
complete de I’hypersplénisme. Les résultats de la FOGD et de

I’échodoppler n’ont pas été enregistrés dans le dossier.
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Observation N° 10

e |l s’agit de I’enfant K. Mohamed, agé de 6 ans, de sexe M ,originaire de
Kheénifra.

¢ Issu de parents non consanguins, fratrie saine, sans ATCD particuliers.

e L’histoire de la maladie remonte a 2 mois par I’apparition d’une
hématémese de grande abondance ayant nécessité une transfusion
sanguine (par 3 CG) au CHP de khénifra. Le patient a ensuite été
adressé a notre service pour compléter la PEC.

e L’examen clinique a trouvé des conjonctives légerement décolorées ,un
retard staturo-ponderal et une SMG a 3 travers de doigts.

Paraclinique :

e Un bilan fait montre :

NFS : Hb =8,6 g/ dl avec hypochromie et microcytose, GB= 4530/
mm?3 ; PQ= 100 000/ mmg,

Bilan d’hémostase : TP = 90 %, TCA=35 /32

Bilan hépatique : ALAT = 27 UI/L, ASAT=38 UI/L, PAL= 426
UI/L, BT=5 mg/l, BD=2 mg/I

Protidemie : 61 g/l .

EPP (normale): albumine= 34 g/dl, a-1 globuline= 2,5 g/l, a-2
globuline=5,7g/dl ,B-globuline=7,9 g/l, y-globuline=10,2 ¢/l

Bilan lipidique : CT=1,71 g/l, TG=0,49 gl/l.
Statut viral : sérologies VHB et VHC négatives.

Medullogramme : moelle réactionnelle.

e Une FOGD faite a montré des VO grade IlI.
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Chirurgie de I’hypertension portale chez I’enfant

e Un échodoppler abdominal fait a objective :

Un foie de taille normale, discretement hétérogene
VSH et VCI de calibre normal et perméables.

VB a paroi épaissie.

Petit épiploon épaissi.

TP et VMS permeables mesurant respectivement 8 et 8,5 mm de
diametre.

Une SMG homogeéne (14 cm de grand axe) avec une VS perméable
mesure 6,5 mm de diametre.

Une importante circulation collatérale au niveau du petit épiploon,
péri-cesophagienne et péri-hilaire hépatique.

Une absence d’ascite.

e Une PBF faite a montré :

une souffrance hépato-cellulaire modérée.
une discrete densification fibreuse portale.

une absence de signes de cirrhose.

Indication chirurgicale :

e Une dérivation chirurgicale a été proposée devant I’hémorragie
variqueuse ayant menacé le pronostic vital et I’hypersplénisme.

Type d’intervention :

e Opéré le 27/03/97, le patient a recu une anastomose spléno-rénale
distale type Warren sans deéconnexion azygo-portale et biopsie
hépatique per opeératoire.
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Compte rendu opératoire :

Laparotomie médiane a cheval de I’ombilic.

Dissection musculo-aponévrotique.

Ouverture du péritoine.

L’exploration retrouve un foie et rate d’aspect et de taille normale.

Dissection de I’etage sus méso-colique et ouverture de I’arriere cavité
des epiploon, dissection et libération de la veine splénique.

Dérivation spléno-rénale termino-latéerale.

Vérification de I’étanchéité de I’anastomose spléno-rénale et du bon
retour sanguin.

Péritonisation.
Biopsie hépatique.

Fermeture plan par plan.

Histologie hépatique

Discrete densification fibreuse sans signes de cirrhoses.

Suivi post opératoire :

Les suites immediates ont été simples.

Avec un recul de 30 mois, a raison d’un controle trimestriel, le patient
se portait bien avec une absence de récidive hémorragique et une
régression de la taille de la SMG. Aucun signe d’ encéphalopathie
hépatique n’a été enregistré. le bilan biologique a rapporté une
disparition de I’hypersplénisme. La FOGD a montré une régression des
VO ( grade Il) . I’échodoppler a mis en évidence un shunt spleno-rénale
toujours perméable, une réduction nette de la SMG et une persistance
de la CVC.
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Observation N° 11

e |l s’agit de I’enfant B. Mohamed, agé de 12 ans, de sexe M ,originaire
de Chefchaoune.

¢ Issu de parents non consanguins, fratrie saine, sans ATCD particuliers.

e L’histoire de la maladie remonte a 4 ans par |’apparition d’une
distension abdominale progressive associée a des mélénas évoluant
dans un contexte d’ AEG, motivant son hospitalisation dans notre
service le 25/05/96

e L’examen clinique découvre une paleur cutanéo-muqueuse, un retard
staturo-pondéral, une CVC, une HMG ,une SMG arrivant a I’ombilic et
une matité des flancs.

Paraclinique :

e Un bilan fait a montré :

NFS: Hb =6,1 g/ dl avec hypochromie et microcytose, GB= 4500/
mm?3 ; PQ= 120 000/ mmg,

Bilan d’hémostase : TP = 69 %, TCA=36 /32

Bilan hépatique : ALAT = 35 UI/L, ASAT=30 UI/L, PAL= 340
UI/L, BT= 4mg/l, BD=1 mg/I

Protidemie : 70 g/l .
Statut viral : sérologies VHB et VHC négatives.

Medullogramme : moelle réactionnelle.

e Une FOGD faite a montré des VO grade II.
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e Un échodoppler abdominal fait a objectivé :
- Une HMG hétérogene.
- VSH et VCI de calibre normal et permeéables.
- TP dilaté a 19mm de diamétre.
- Petit épiploon épaissi.

- Une SMG homogene avec une VS dilatée a 18 mm de diametre et
sinueuse au niveau du hile splénique.

Une ascite de faible abondance .
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Fig 12: échographie effectuée chez le patient de I’obs.n°11 montrant

(en haut) une dilatation importante du TP et (en bas) une SMG avec une VS dilatée.

e Une PBF montre un aspect d’une cirrhose hépatique d’allure peu
évolutive.
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Indication chirurgicale :

Devant [I’hypersplénisme, les VO a la FOGD et les ATCD
hémorragiques, une anastomose chirurgicale a eté indiquée chez cet
enfant venant de Chefchaouen.

Type d’intervention :

Opéré le 18/10/96, le patient a bénéficieé d’une dérivation spléno-cave
avec interposition d’un greffon jugulaire.

Compte rendu opératoire :

Incision médiane sus-ombilicale dépassant I’ombilic vers le bas
Existence d’une ascite chileuse de faible abondance.

A I’exploration : énorme SMG arrivant jusqu'a I’ombilic, foie d’aspect
steéatosique.

Dissection de la VS qui est de gros calibre 18 mm.Cette veine est
inscrite dans le parenchyme pancréatique ce qui rend sa libération
laborieuse et dangereuse.

Mise en évidence et dissection de la VCI sur une longueur de 5 cm
environ.

On décide de faire une anastomose spléno-cave en interposant un
greffon jugulaire.

Ligature de la veine splénique.

On se porte vers la région cervicale : incision pré sterno-cléido-
mastoidienne.

Dissection de la veine jugulaire gauche et prélevement d’un greffon de
4 cm de long environ.
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Anastomose VCI - greffon: surjet postérieur et points separés
antérieurs, termino-latérale.

Anastomose termino-latérale entre greffon et VS par un surjet
postérieur et des points sépares antérieurs.

Apres déclampage : I’anastomose est perméable et de bon calibre : on
apercoit par transparence le flux sanguin qui se fait dans le sens VS =
VCI .

Vérification de I’hémostase.
Biopsie du foie.
Peéritonisation et fermeture de la coeliotomie plan par plan.

Fermeture de la cervicotomie plan par plan.

Histologie : les résultats de I’examen anatomopathologique du fragment
hépatique n’ont pas été enregistres sur le dossier.

Suivi post opératoire :

Les suites immediates ont été simples.

L’évolution a été marquée par une absence de complications
neurologiques, une disparition de mélénas, une réduction de la taille
de la SMG, un rétablissement de I’hypersplénisme,avec un recul de 14
mois. L’anastomose spléno-cave a été perméable a I’échodoppler de
contréle.
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Observation N°12

Il s’agit de I’enfant H.Meriem, agée de 7 ans, de sexe F, originaire de
Ksar Lkbir.

Issue de parents non consanguins, fratrie saine, sans ATCD
particuliers.

L’histoire de la maladie, remontant a plusieurs mois, était faite de
deux éepisodes d’hematémeses de grande abondance et de mélaenas
associés a une distension abdominale importante évoluant dans un
contexte de fievre, d’asthénie et d’AEG.

L’examen clinique découvre une patiente fébrile a 38°c, asthénique,
pale avec une SMG arrivant a I’ombilic s ans ascite ni CVC.

Paracilinique :

Elle a été transfusée et stabilisée sur le plan hémodynamique et a
bénéficié du bilan suivant :

NFS : Hb = 10 g/ dl, GB=5000 / mm? ; PQ= 165 000/ mmé.
Bilan d’hémostase : TP =100 %, TCA=33 /33

Bilan hépatique : ALAT = 16 UIl/L, ASAT=34 UI/L, PAL=473
UI/L, BT= 6mg/l, BD=2 mg/I

Protidemie : 72 g/l .

EPP : albumine= 40,1 g/l, a-1 globuline=4,2 g/l, a-2 globuline=9,6
g/l ,B-globuline=7,8 g/I, y-globuline=9,9 gl/l.

Statut viral : sérologies VHB et VHC négatives.
Medullogramme : moelle réactionnelle.

Une FOGD faite a objectivé des VO grade II.
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e Un échodoppler abdominal a montré :
- Un foie de taille normale, d’échostructure finement hétérogene.
- VSH et VCI permeéables et sans anomalies.
- Petit épiploon épaissi, VB a paroi épaissie

- Une SMG homogene de 15 cm de grand axe avec une VS dilatée a
12,2 mm de diamétre.

- Une VMS perméable mesurant 9,4 mm de diameétre.

- Une CVC péri-portale.

- Une absence d’épanchement péritonéal.

TAL D' ENFANTS NATERNITE RABAT

-

Fig 13: image échographique de la patiente de I’obs.n°12
montrant(en haut) une circulation collatérale péri-portale et (en bas) une SMG.
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Indication chirurgicale :

Une dérivation porto-systémique a été indiquée chez cette patiente
venant de Ksrar Lkbir devant I’hémorragie digestive varigueuse
récidivante.

Type d’intervention :

Opérée le 04/11/98, une anastomose spléno-rénale s’est aveérée
impossible en peropératoire vu la découverte d’une fibrose étendue de
la VS, d’ou la réalisation d’une dévascularisation oeso-gastrique isolée.
Une biopsie per opératoire du foie a été adressée au laboratoire
d’anatomopathologie.

Compte rendu opératoire :

Incision médiane a cheval sur I’ombilic.
Dissection musculo-aponévrotique.

Dissection du bord inférieur du pancréas a la recherche de la VS qui est
fibrosée sur toute son étendue, éctasique par endroit, recherchée au
niveau du hile splénique qui apparait de petit calibre.

On a recours a une squelettisation de la grosse tubérosité et une
dévascularisation oesogastrique, disséquant I’eosophage sur une
étendue d’environ 5 cm avec ligature-section de 3 grosses veines du bas
esophage.

Ligature-section de la veine coronaire stomachique.
Biopsie du foie.
Toilette peritonéale.

Fermeture plan par plan.
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Histologie hépatique

e Souffrance hépatocytaire avec un aspect peliotique.
Suivi post opératoire :

e Les suites immédiates ont eté simples.

e Avec un recul de 15 mois, a raison d’un controle trimestriel, la patiente
se portait bien avec un rétablissement de I’état hémodynamique, une
absence de récidives hémorragiques, une SMG a 2 TDD. L’évolution
biologique a été marquee par la disparition de I’anémie (Hb a 12 g/dl).

Cependant, la FOGD de contréle a rapporté une persistance des VO.
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Observation N° 13

e |l s’agit de I’enfant Z. Brahim, agée de 4 ans, de sexe M, originaire de
Sefrou.

¢ Issu de parents non consanguins, fratrie saine, sans ATCD particuliers.

e L’histoire de la maladie, remontant a plusieurs mois, était faite de deux
épisodes d’hematémeses évoluant dans un contexte de fievre non
chiffrée et de conservation de I’état géenéral.

e L’examen clinique a trouvé un patient en bon état genéral avec une
paleur cutanéo-mugqueuse et une SMG a 2 TDD.

Paracilinique :
e Un bilan fait a montré :

- NFS: Hb=9,8 g/ dl avec hypochromie et microcytose, GB= 3000/
mm?3 ; PQ= 75 000/ mm3.

- Bilan d’hémostase : TP = 90 %, TCA=32/31

- Bilan hépatique : ALAT = 20 UI/L, ASAT=34 UI/L, PAL= 580
UI/L, BT= 5mg/l, BD=1 mg/I

- Protidémie : 64 g/l.

- EPP : albumine=52,7 g/l, a-1 globuline=5,2 g/l, a-2 globuline=3,7 g/l
,B-globuline=1,7 g/l, y-globuline=7,7 g/l.

- Statut viral : sérologies VHB et VHC négatives.

- Medullogramme : moelle réactionnelle.

Une FOGD faite a objective :
- Des VO grade Il .
- Des VG grade I.
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e Un échodoppler abdominal a retrouve :
- Un foie de taille normale, d’échostructure homogeéne.
- VSH et VCI perméables.
- Une VB a paroi epaissie, un petit epiploon épaissi.

- Un tronc porte sténosé avec une CVC péri-portale, épigastrique,
spléno-rénale, et une reperméabilisation de la veine ombilicale.

- SMG homogene avec une VS permeéable a 10,5 mm de diameétre.

- Une VMS, TSM perméables mesurant respectivement 9 et 10 mm de
diametre.

- Une absence d’ascite.
Indication chirurgicale :

e Devant I’hypersplénisme et I’hémorragie digestive recidivante, une
anastomose chirurgicale a été envisagée.

Type d’intervention :

e Opére le 03/02/98, le patient a benéficié d’une dérivation spléno-rénale
distale type Warren sans deconnexion azygo-portale. Une biopsie du
foie a éteé etudiée.

Compte rendu opératoire :
¢ Incision médiane a cheval sur I’ombilic.
e Dissection musculo-aponevrotigue.

e Ouverture du retro-péritoine.

e On commence la dissection de la veine splénique qui se présente avec
un bon calibre.
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e Dissection donc de la VS jusqu’au tronc spléno-mesaraique apres
ligature et section des confluences pancréatico-spléniques.

e Ligature de laVS almm du TSM.
e Clampage de I’autre bout.
e On commence la disséction de la veine rénale gauche.

e Visualisation des wveines capsulaires inférieures et vaisseaux
urogeénitales.

e Clampage de la veine rénale gauche.
e Anastomose spléno-rénale termino-latérale.
e Ouverture de I’arriere cavite des épiploons.

o Verification de la VCS et des vaisseaux courts qui ne présentent aucune
particularite.

e Fermerture de I’arriére cavité des épiploons.
e Fermeture plan par plan.
Histologie hépatique
e Présence de signes de congestion et de fibrose portale minime.
e Absence de signes de cirrhose.
Suivi post opératoire :
e |Les suites immédiates ont eté simples.

e Avec un recul de 10 mois, a raison d’un contréle trimestriel, le patient a
bien évolué avec une absence de récidives hémorragiques et de
complications neurologiques, une régression de I’hypersplénisme et une
disparition des VO grade Il avec une persistance d’une petite dilatation
grade I. I’échodoppler de contréle a montré que I’anastomose etait
perméable avec un bon flux et une persistance de la SMG.
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Observation N° 14

e |l s’agit de I’enfant M. Yassine, agé de 6 ans, de sexe M, originaire de
Kheénifra.

e Issu de parents consanguins de ler degre, fratrie saine, sans ATCD

particuliers.

e L ’histoire de la maladie, remontant a plusieurs mois, était faite d’une
distension abdominale progressive associée a une hématémese de
grande abondance qui a nécessité une prise en charge médicale par les
bétabloquants et 3 séances de sclérothérapie endoscopique. Le patient a
été hospitalisé dans notre service le 01/06/98 suite a une récidive

hémorragique.

e L’examen clinique a retrouvé un patient en bon état général, fébrile a
38,5°, péle avec une SMG a 2 TDD et une ascite. Il n’y avait ni CVC ni
HMG.

Paracilinique :

e L’enfant a été transfusé de 2 CG en urgence et a bénéficié du bilan

suivant :

- NFS: Hb=9,1g/ dl avec hypochromie et microcytose, GB= 5500/
mm?3 ; PQ= 160 000/ mmg,

- Bilan d’hémostase : TP = 85 %, TCA=30/30

- Bilan hépatique : ALAT = 27 UI/L, ASAT=39 UI/L, PAL= 537
UI/L, BT= 6amg/l, BD=2 mg/I
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- Protidémie : 70 g/I.
- Statut viral : sérologies VHB et VHC négatives.
- Medullogramme : moelle réactionnelle.

Une FOGD faite a montré des VO grade Il avec des signes de

prérupture.
Un échodoppler abdominal a objectivé :

- Un foie homogene avec hypertrophie du lobe gauche et du segment |

et atrophie du lobe droit.
- VSH et VCI perméables.
- Un tronc porte mal individualise.

- Importante CVC au niveau du petit épiploon, mesentérique

inférieure, périvésiculaire et péripancréatique.
- Une SMG homogene avec une VS a 12 mm de diametre.
- Une VMS mesurant 14 mm de diametre.

- Une absence d’ascite.
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Fig 14: écho-doppler réalisé objectivant une importante
circulation collatérale péri-portale.

Fig 15: image échographique montrant
une VS et une VMS dilatées
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Indication chirurgicale :

e Une dérivation chirurgicale a été indiquée chez cet enfant habitant
Khenifra, devant une hémorragie variqueuse digestive rebelle au

traitement médical et endoscopique.
Type d’intervention :

e Opéré le 28/06/98, le patient a bénéficié d’une anastomose
mésentérico-cave par interposition d’un greffon jugulaire (Drapanas)

(vu I’etat sclérosé de la veine splenique).
Compte rendu opératoire :

e 1°temps abdominal :

Abord par voie médiane a cheval sur I’ombilic.

L’exploration decouvre une VS sclérosée inutilisable.

Dissection de la VMS qui est thrombosée a sa partie distale.

e 2°temps cervical :

Abord cervical lateral gauche.

Dissection de la veine jugulaire interne sur une hauteur de 7 cm.

Ligature-section du tronc thyro-linguo-facial.

Ligature-section de la veine jugulaire interne au dessus du tronc

thyro-linguo-facial et a son abouchement a la sous claviere.
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e 3° temps abdominal :

Mise en place du greffon entre la VMS en amont de sa thrombose et
la VCI.

- Suture du greffon aux deux veines par un plan postérieur fait au

surjet et un plan antérieur fait de points separés.
- Fermeture du rétro-péritoine.
- Toilette péritonéale et biopsie du foie.
- Fermeture de laparotomie plan par plan.
- Fermeture de la cervicotomie plan par plan.
Histologie :

e Les résultats de I’étude histologique n’ont pas été enregistrés sur le

dossier.
Suivi post opératoire :
e Les suites immédiates ont eté simples.

e Avec un recul de 16 mois, a raison d’un contréle semestriel, on a
obtenu une bonne évolution, clinique avec un patient en bon état
général sans récidive hémorragique ni signe neurologique et une petite
pointe de rate a peine palpable. Trois échos-doppler de contrble ont
montré une anastomose meésentérico-cave perméable, une réduction
nette de la SMG. Une FOGD a montré une nette régression des VO

avec des VO grade I.
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Reésultats
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A.FREQUENCE ET INCIDENCE :

« Parmi une vingtaine d’enfants hospitalisés au service A de chirurgie
infantile a I’hdpital d’enfants de Rabat pour HTP, durant la période
allant de 1999 a 2015, seulement 14 enfants ont été traités

chirurgicalement.

» Ceci correspond a une incidence de maladie a peu prés d’1 cas / an et

une intervention chirurgicale dans moins de 1 cas/ an.

B.REPARTITION SELON L’AGE :

» L’age des enfants variait entre 4 et 14 ans avec une moyenne d’age de 9

ans.

» Les enfants entre 5 et 10 ans représentaient la majorité avec 8 cas ( soit
57%).

Tableau 1 : répartition de notre échantillon selon les tranches d'age

Tranches d’age <abans 5-10ans >a 10 ans
Nombre de cas 1 cas 8 cas 5 cas
Pourcentage 7% 57% 35%
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C.REPARTITION SELON LE SEXE :

« Dans notre série, on note une prédominance masculine avec 9 garcons

contre 5 filles, soit un sexe ratio de 1,8.

Tableau 2 : répartition de notre échantillon selon le sexe

masculin féminin
Nombre de cas 9 5
Pourcentage 64% 36%

D. REPARTITION GEOGRAPHIQUE :

- Nos patients provenaient tous du nord du Maroc.

W région Tanger-Tétouan-Al
Houceima

M région Fes-Mekneés

Région Béni Mellal-
Khénifra

Figure 16: Répartition des patients selon découpage régional du Maroc
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E. ANTECEDENTS (ET FACTEURS DE RISQUE) :

« Une consanguinité parentale a été notée dans 4 cas (28%), avec une

notion d’atteinte similaire chez la fratrie dans 1 cas ( 7%).

« Aucun de nos patients n’avait un ATCD d’hospitalisation néonatale ni

de cathéterisme ombilical.
« Aucun enfant n’avait subi une chirurgie antérieure.

o Des ATCD thromboemboliques ou de thrombophilie dans la famille

n’ont été recherchés en aucun cas.

F. DONNEES CLINIQUES :

1. Motif de consultation :

o L’hémorragie digestive haute a motivée la consultation dans 9 cas

(64%) associée a des mélénas dans 3 cas.

o La SMG a motive la consultation dans 6 cas (43%), isolée douloureuse
dans 3 cas, associée a des mélénas dans 1 cas et a des épistaxis dans 2

cas.

» L’épistaxis a motive la consultation dans un 1 cas (7%) (0bs.n°6).
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2. Examen clinique :

> Paleur cutanéo-muqueuse : 64%

> Fiévre : 14%

>  Troubles hémodynamiques : 28%

> lctére : 14%

> Retard statural et/ou pondéral : 42%

>  Circulation veineuse collatérale : 21%

» SMG : 100% =» entre 2-10cm :2 cas, > a 10cm :12cas
» HPMG : 28%

> Ascite :35%

Fig 17 : Répartition des signes physiques de nos patients :
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G. DONNEES BIOLOGIQUES :

«Une NFS a été réalisée chez tous nos patients et a retrouvé un

hypersplénisme chez 11 cas, avec une pancytopénie dans 9 cas et une

bicytopénie dans 2 cas.

Tableau 3: Répartition des bilans réalisés chez nos patients

‘ Bilan réalisé Effectif pourcentage
NFS : 14 cas 100%
Anémie hypochrome microcytaire 14 cas 100%
Leucopénie 11 cas 78,5%
thrombopénie 9 cas 64%
Bilan d’hémostase : 12 cas 85,7%
Normal 5 cas 42%
Perturbé 7 cas 58%
Bilan hépatique : 13 cas 92,8%
Normal 12 cas 92,3%
Perturbé 1 cas 7,7%
protidémie 14 cas 100%
Médullogramme 14 cas 100%
Sérologies de I’hépatite Bet C 14 cas 100%
EPP : 6 cas 42,8%
hypoGammaglobulinémie 2 cas 33%
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H. DONNEES ENDOSCOPIQUES :

eLa FOGD, reéalisée chez tous nos patients, a objectivée la présence de :

Tableau 4: répartition des patients selon les résultats
de I’exploration endoscopique.

Aspect endoscopique Effectif Pourcentage
Varices esophagiennes : 11 78%

VO stade | et/ou Il 7 64%

VO stade Il 4 36%
Varices gastriques 3 21%
Gastropathie hypertensive 1 7%
Varices ectopiques 0 0%

l. IMAGERIE :

e L’échodoppler abdominale a été le moyen de diagnostic positif de
I’HTP dans notre série a travers :

- Des signes indirects spécifiques : présence de voies de dérivations
porto-systémiques( gastro-cesophagiennes, paraombilicale, spléno-
rénale directes et indirectes...).

- Des signes peu specifiques qui sont : une inversion du flux portal (
flux portal hépatofuge), une dilatation des veines du systeme porte
(TP,VMS,VS), une splénomégalie, une ascite.

e La présence de voies de dérivations porto-caves a été constatée dans 6
cas (soit 42%).

e Un flux sanguin portal hépatofuge a été retrouve dans 1 cas (7%).
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e Un tronc porte a été imperméable dans 4 cas.

e Une dilatation des veines du systeme porte a été observee dans 12 cas
(85,7%) avec la dilatation du TP dans 8 cas, de la VMS dans 2 cas et de
la VS dans 11 cas.

e Une SMG homogene a été rapportée dans tous les cas.
e On a noté une ascite dans 4 cas (28%).

e |’exploration hépatique a retrouve un foie d’échostructure hétérogéne
dans 7 cas (50%), hypertrophique dans 3 cas, atrophique dans 1 cas et
dystrophique de contours irréguliers dans 2 cas.

e L’échographie abdominale a également permis de poser le diagnostic
étiologique de cavernome porte (dans 4 cas) a travers la détection de
formations anechogenes multiples associées a une CVC périportale au
niveau du hile hépatique dans 4 cas et un tronc porte imperméable ou
sténose dans 2 cas.

e Un angioTDM a été réalisée dans un cas et a permis la confirmation du
diagnostic de syndrome de Budd Chiari dans 1 cas.
Tableau 5. Répartition des patients en fonction des résultats
de I’échodoppler abdominale.

Résultats échodoppler abdominal Effectif Pourcentage
Voies de dérivations porto-caves 6 cas 42%
Dilatation des veines du systéeme porte 12 cas 85%

SMG homogéne 14 cas 100%
Ascite 4 cas 28%

Flux portal hépatofuge 1 cas 7%
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K. DONNEES HISTOLOGIQUES :

o Douze prélevements histologiques ont pu étre effectués au niveau du
foie : une PBF préopératoire dans 3 cas et une biopsie du foie en

peropératoire dans 10 cas. On a obtenu les résultats suivants :

- Des lésions en faveur d’un sydrome de Budd Chiari dans 1 cas (obs.
n°l1).
- Des lesions de portite fibreuse et de congestion veineuse dans 3 cas

(obs. n°5, n°7 et n°9).

- Des signes de cirrhose hépatiques légerement évolutive dans 3 cas
(obs.n°2, 4, 11)

- Des anomalies de développement de la plague ductulaire associée a
des élargissements fibreux des espaces portes dans 2 cas (obs.n® 3 et
6).

- Des lésions en faveur d’une péliose hépatique dans 1 cas (obs.n°12).

o L’étude histologique de la rate a porté sur une piece de splénectomie

(obs. n°5) et a trouvé une rate fibro-congestive.
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K. DIAGNOSTIC ETIOLOGIQUE :

« Les etiologies de I’HTP dans notre série se présentent comme suit :

Tableau 6 : Répartition des patients selon les étiologies :

Etiologies Effectif Pourcentage (%)
Cavernome porte 5 cas 35%
Cirrhose hépatique 3cas 21%

HTP idiopathique 3cas 21%
Fibrose hépatique

o 2 cas 14%
congeénitale
Syndrome Budd Chiari 1 cas 7%

L.Traitement :

eUn traitement essentiellement chirurgical a été envisagé dans ce travail.
Un traitement endoscopique antérieure a été pratiqué au service d’hépato-gatro-
entérologie dans 1 cas. Deux enfants ont ete mis sous bétabloquant. 4 enfants

ont été transfusés a cause de leurs hémorragies digestives séveres.
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Hémorragie digestive + hypersplénisme

Hémorragie digestive récidivante 1%

Fig 18 : Principales indications ayant motivé la PEC chirurgicale

B ASRD

mAMC

1 ASC

H splénectomie

m Dévascularisation OG

Fig 19 : Répartition des patients selon le traitement chirurgical effectué
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M.SUITES OPERATOIRES :
1. Suites précoces :
Ils ont été simples pour la majorité des cas sauf pour :

» Cas N° 1: qui a présente a J+7 une thrombose du greffon avec
reapparition de I’ascite. L’enfant a été mis sous traitement diurétique.
L’évolution a été marquée par la régression de I’ascite et la
reperméabilisation spontanée du shunt.

» Cas N° 7: qui a présenté une hyperthermie majeure et qui a bien
évoluée.

2. Suites lointaines : La durée de suivi est allée de 6 a 84 mois avec une
durée moyenne de 19 mois.

oClinique : I’évolution clinique a été bonne en générale avec une absence
de récidive hémorragique avec une absence de signes d’encéphalopathie
hépatique dans 100 % des cas, régression de la SMG dans 80% des cas et une
disparition de la douleur abdominale dans 100% des cas. Cependant, Une
persistance de la SMG a été constatée dans 20%.

eBiologique : Des NFS de controle, réalisées dans 12 cas, ont montré une
disparition de I’hypersplénisme dans 7 cas (70%) et sa persistance dans 3 cas
(30%). Une thrombocytose a été notée chez les 2 cas splénectomisés

eRadiologique : un échodoppler de contréle trimestriel et semestriel, plus
ou moins regulier, a pu étre réalisé chez 8 patients et a objective une thrombose
partielle de I’anastomose dans un cas ( 12,5%) avec une bonne évolution sous
traitement anticoagulant.
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eEndoscopique : une FOGD de controle a été effectuée chez 5 patients et a
révélé une disparition des VO dans 2 cas, une regression des VO chez 2 cas et
persistance des VO dans 1 cas.

Tableau 7 : récapitulatif des différents traitements utilisés
dans notre série et de I’état évolutif de nos patients.

Obs.n° Age Sexe s Type . Mgrtall_te complications Rec_ul
(ans) d’intervention opératoire (mois)
Récidive
1 7 ans M Drapanas Non hémorragique 84 mois
Thrombose greffon
2 10 ans M ASRD Non Thrombose greffon | 12 mois
3 8ans | M FEPETEENE Non Non 6 mois
Término-latérale
4 14 ans M Warren Non Non 10 mois
5 9 ans F Splénectomie Non Non 6 mois
6 14 ans F Splénectomie Non Non Perdu
de vue
Perdu
7 14 ans M ASRD Non - de vue
8 9 ans F Drapanas Non Non 18 mois
A spléno-cave .
9 11 ans F e e Non Non 9 mois
10 6 ans M ASRD Non Non 30 mois
A spléno-cave par .
11 12 ans M greffon jugulaire Non Non 14 mois
12 7 ans F DOG isolée Non Non 15 mois
13 4 ans M ASRD Non Non 10 mois
14 6 ans M Drapanas Non Non 16 mois
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Discussion
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|. ETUDE CLINIQUE :

1. Hémorragies digestives :

Elles représentent les complications majeures de I’HTP sous forme
d’hématémeses (avec ou sans melenas) par ruptures des varices oesophagiennes
ou cardio-tubérositaires ou par saignement d’une gastropathie hypertensive
cause d’ulcerations. La rupture des varices oesophagiennes est résponsables
d’environ 70% des hemorragies digestives[24]. Elles  surviennent
soit spontanément soit a la suite d’une prise medicamenteuse
(AINS ou aspirine) ,d’une infection réspiratoire haute (entrainant une toux qui
augmente la pression abdominale), d’une fievre(augmentation du débit
cardiague) et/ou d’un trouble de coagulation a cause de I’hypersplénisme et/ou a

I’insuffisance hépatocellulaire[23,24].

Elles sont treés suggestives chez I’enfant et reste un motif de consultation
capital avec un taux de 84 % dans la série de Vakili[25], 80% dans la série de
Leger[26], et de 100% dans celle de Eckhausser [27]. Dans notre étude,

I’lhémorragie digestive a été revélatrice dans 57% des cas.

Elles surviennent apres un deélai trés variable de la constitution des VO
allant de quelques mois a quelques années voire des dizaines d’années, mais
généralement, elles sont précoces [28], brutales et récidivantes. Elles
conditionnent le pronostic de la maladie lié a leur fréquence élevée et a leur
gravité avec un taux de déces de 5 a 9 % des enfants dont 1 % saignent avant
I’4ge de 3 ans [23].
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Ces hématémeses sont souvent suivies de mélaena. Parfois, il peut s’agir de
melaena isolé sans hématémeése voire d’une anémie ferriprive sur un saignement
digestif occulte. Ailleurs, ces enfants peuvent présenter une hémorragie
digestive basse faite de rectorragies par rupture de varices éctopiques s’étalant
sur I’ensemble du tube digestif, notamment au niveau du rectum(hémorroides).
Ces dernieres sont souvent négligees et ne sont pas recherchées
systematiquement chez les malades. Elles n’ont été recherchées en aucun cas
dans notre série et elles ont été rarement rapportées dans la litterature (2 %) [23].
Pourtant, Alvares rapporte que la rectorragie peut étre le seul mode de

saignement a des ages précoces ( avant 3 ans) [29].

On note egalement une fréquence des hémorragies extra-digestives faites
d’épistaxis, de gingivorragies, de lésions purpuriques etc. expliquées par la
thrombopénie et les troubles de la coagulation. Dans notre série, on a enregistré

des épistaxis dans 14% des cas.

La fréequence des hémorragies dans notre série est de 71% faite

d’hématémeses dans 57 % des cas
2. Splénomegalie :

La SMG est un signe commun que présentent les patients avec une HTP
(soit extra ou intra-hépatique). Elle doit toujours mener le clinicien a penser a
une éventuelle HTP en cause, notamment quand elle est associée a une
hématémese. Elle peut étre asymptomatique de découverte fortuite au cours d’un
examen cliniqgue général ou bien retrouvee a I’exploration d’une douleur

abdominale notamment de I’hypochondre gauche souvent en rapport avec un
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infarctus splénique. Elle peut prendre des dimensions considérables source de
distension et d’inconfort, parfois dépassant I’ombilic et comblant la fosse
iliague. Habituellement responsable d’un hypersplénisme, elle ne ferait
qgu’aggraver les hématémeses et les épisodes d’épistaxis. Il n’y a pas de

correlation entre la taille de la rate et le degré de I’'HTP [30,31].

Dans notre étude, la splénomegalie a été retouvée dans 100% des cas,
énorme dans 50% cas et douloureuse dans 21% cas, ce qui rejoint les données de
la littérature : 100% pour Maksoud[32], 100% pour Vakili[25] et plus de 80%
pour Leger[26].

3. Circulation veineuse colletérale :

Elle est une concéquence de la defaillance du systeme porte, cette
circulation tend a court-circuiter I’obstacle pour ramener le sang veineux
splanchnique vers les veines caves (exposant a des complications en particulier
hemorragiques). C’est un signe principal d’une HTP, néanmoins il n’est pas

constant.

Elle était présente dans 15 % des cas pour Leger, dans 45% dans la série de
Dibi[33], et dans 36% dans la série de Bouabdallah[34]. Dans notre série, une

CVC thoraco-abdominale a été retrouvee dans 21% des cas(3 cas).

4. Ascites :

Elle est moins fréquente chez I’enfant, d’apparition tardive, dont la
présence témoigne souvent d’une obstruction intra ou sus-hépatique associée a
une éventuelle défaillance de la fonction hépatique. Elle est généralement

sensible au réegime hyposodeé et aux diurétiques.
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Elle a été rapportée dans 17% pour Mitra[35] ,dans 21% des cas pour
Pinkerton[36], dans 8% des cas pour Spence[37] et dans 7% pour

Howard[38].Dans notre série, I’ascite a été enregistée dans 35% des cas.

5. Douleurs abdominales :

Les douleurs sont de siege variable, il peut s’agir de douleurs épigastriques
modérées en rapport avec la congestion hypertensive oesogastrique et ses
complications (oesophagite et ulcérations), de douleurs de I’hypochondre
gauche en rapport avec la SMG pouvant étre intenses en cas d’infarctus
splénique, ou encore des douleurs abdominales intenses et atypiques dans un
tableau digestif non spécifique parfois dans un contexte fébrile en rapport avec
une thrombose portale aigué ou en extension. Cette derniére doit étre
sérieusement recherchée, devant ce tableau confus, a travers une échographie
abdominale ou mieux un angioscanner afin de mettre le malade sous traitement
anticoagulant précoce et prévenir une complication grave qui est la thrombose
de la veine mésentérique supérieure avec un infarctus intestinal mettant en jeu le

pronostic vital du patient[39].

6. Hépatomeégalie et atrophie hépatique :

Elle représente, chez la majorité des enfants atteints d’HTP, la conséquence
d’une anomalie de perfusion portale hepatique entrainée par un obstacle
notamment extra-hépatique. Par ailleurs, sa présence peut étre lice a la
pathologie causale comme c’est le cas pour la fibrose hépatique congénitale et la

cirrhose hépatique.

99



Chirurgie de I’hypertension portale chez I’enfant

L’ atrophie hépatique,résultat le plus commun chez les patients souffrant
d’HTP extra hépatique, est généralement expliqué par une privation des facteurs
hépatotrophiques (insuline, glucagon...) et d’eléments nutritifs a cause d’une
inversion du flux portal[40]. Le laube caudé ou segment I, qui garde une

vascularisation portale normale, connait, par contre, une hypertrophie.

Une hépatomégalie souvent dysmorphique, faisant illusion a un foie
cirrhotique, pourrait étre justifiée par une artérialisation des espaces porte

comme adaptation au changement métabolique au cours de ’'HTP [41].

Dans la série de Leger, Bouabdallah et Pinkerton, L’HMG a été enregistrée

respectivement dans 32%, 7% et 5% des cas.

Dans notre série, une hépatomeégalie est rapportée dans 50% des cas.

7. Ictere :

Un ictére peut étre rencontré chez ces enfants atteints d’HTP, souvent suite
a un épisode hémorragique ou en rapport avec la présence d’une énorme SMG(
lyse importante des hématies) et exceptionnellement en rapport avec une
biliopathie portale (CP).

L’ictere était présent dans 14% des cas dans notre série, dans 10% cas chez

Leger, et dans 5% des cas pour Pinkerton.
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8. Fievre :

La fievre peut atteindre 40 °C et peut étre en rapport avec la résorption de
sang au décours d’une hémorragie digestive, en rapport avec un hypersplénisme
sévere,une infection associée ou encore en rapport avec la réapparition ou

I’extension d’une thrombose porte.

Elle a été enregistréee dans 37% des cas pour Dibi et dans 7% cas chez
Pinkerton. Aucun cas n’a de fievre n’a été signalé dans I’étude de Bouabdellah.

Nous avons noté dans notre série, 2 cas fébriles (14%).
9. Encephalopathie hépatique :

Elle regroupe I’ensemble des manifestations neuropsychiatriques résultant
de I’insuffisance hépatocellulaire et de la dérivation du sang porte vers la sang
cave a travers des veines collatérales entrainent I’accumulation de substances
neurotoxiques d’origine digestive, faux neurotransmetteurs bloquant la synthese
cérebrale des cathécolamines[42]. Ainsi, Le risque de développer une EH sur un
obstacle extra-hépatique est tres faible vue [Iintégrité de la fonction
hépatocellulaire et la conservation d’un flux portal quoique ralenti chez ces
malades.Toutefois, une encéphalopathie peut compliquer une chirurgie de

décompression portale surtout non sélective[43].

Aucun cas d’Encélopathie hépatique n’a été enregistré dans notre étude

rejoignant ainsi les données de la littérature [34,44].
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10. Retard staturo-pondéral :

La question de retard de croissance induit par une HTP reste controversée.
D’une part, une étude comparative réalisée en Inde au cours des années 1990
[47] avait noté chez des enfants avec une HTP, bien nourris et sans atteinte
hépatique, un retard de croissance chiffré. Sarin et collaborateurs [46], ont note
dans une étude que plus la maladie est longue plus le retard de croissance est
severe. D’autre part, une étude brésilienne [45] récente a publié les résultats
anthropométriques de 24 enfants avec une OVPEH, comparés avec les donnees

de référence nationale, ils n’ont montreé aucune différence significative.

Dans notre étude, on a constaté un retard pondéral dans 2 cas (14%), un

retard statural dans 1 cas (7%) et un retard staturo-pondéral dans 3 cas (21%).
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II. ETUDE PARACLINIQUE :
A. Biologie :

Les explorations biologique jouent un réle fondamental dans I’orientation

du diagnostic positif et étiologique de I’HTP chez I’enfant, a compter :
e La Numération formule sanguine pour mettre en évidence
I”hypersplénisme

e Le bilan d’hémostase

e Le bilan hépatique

Néanmoins, d’autres examens restent utiles, notamment le bilan de
thrombophilie (CP) et le bilan immunologique( HTP primitive).

< Numération formule sanguine :

Un hémogramme permet d’évaluer le degré de I’anémie en cas
d’hémorragie aigue et d’indiquer une transfusion selon le taux d’hémoglobine et
la tolérance clinique, il permet également le diagnostic d’une carence martiale
en montrant une anémie hypochrome microcytaire, et le diagnostic d’un
hypersplénisme en rapport avec une splénomegalie constituée en montrant une

pancytopénie ou une bicytopénie dont une thrombopénie, ce qui aggraverait le

risque hémorragique.

Dans notre série, une anémie hypochrome microcytaire associée a un

hypersplénisme a été trouvée dans 80% des cas
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% Bilan d’hemostase :

Dans notre contexte, il est étudié le plus souvent par le taux de
prothrombine(TP) et le temps de céphaline activateur(TCA) . il est en regle
normal sauf en cas d’une atteinte sévere de la fonction hépatique ou apres
I’installation d’une thrombose étendue du systeme porte, ce qui est rare chez
I’enfant[48]. Dans notre série, un bilan d’hémostase simple est revenu anormal
dans 4 cas sur 12 avec un TP variant de 42 a 80%.Une carence de vitamine K
associée pourrait participer dans la perturbation du TP.

Un médullogramme ou une biopsie ostéo-médullaire  retrouve
classiquement une moelle riche réactionnelle a mégacaryocytes en rapport avec
une pancytopénie périphérigue. Aucune étude n’avait rapporté la présence d’un
syndrome myeloproliferatif chez des enfants avec une HTP ; c’est plut6t
I’apanage de I’adulte [49]. Dans notre série, 8 médullogrammes réalises ont
montré une moelle riche mais normale.

< Bilan hépatique :

La fonction hépatique, habituellement conservée chez I’enfant souffrant
d’HTP (notamment d’origine extra-hépatique), est appréciee par un bilan
hépatique  comportant:  Transaminases,  Bilirubinémie, GGT, PAL,
Albuminémie. Une cholestase biologique est parfois retrouvée dans I’HTP en
rapport avec une biliopathie portale [50].

Bouabdallah[34], dans une étude a propos de 19 enfants atteints d’une HTP
idiopathique, a retrouvé une fonction hépatique préservée dans 100% dans cas.
Des résultats similaires ont été signalés par Laaroussi[44]. Dans notre série, la
fonction hépatique était normale dans 13 cas sur 14. Les 3 patients porteurs de
cirrhose hepatique avaient un stade A de la classification de child.
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B. Histologie (anatomopathologie) :

L’examen anatomopathologique d’un fragment du parenchyme hépatique
obtenu par une ponction biopsie du foie (PBF) reste un élément essentiel dans le
diagnostic  étiologique de I’'HTP chez [I’enfant. Plusieurs aspects

histopathologiques peuvent étre mis en évidence ; ainsi, on retrouve :

< LA cirrhose hépatique : caracterisée par une désorganisation diffuse de
I’architecture lobulaire hépatique. Cette derniere est transformée en nodules de
régenération délimités par des septas fibreux associes a des infiltrats

inflammatoires lymphocytaires prédominants au niveau des espaces portes.

< Cavernome porte : Par définition, un cavernome porte survient sur un
foie sain. Il existe, néanmoins, presque toujours des modifications
parenchymateuses mineures tels qu’une fibrose minime péri-portale,
sinusoidale, ou parfois centro-lobulaire [51]. Une étude histopathologique
récente a montré la présence fréguente d’espaces portes hypoplasiques avec des
veines portes principales collabées, contrastant avec d’autres espaces ou les
veines portes et les lymphatiques sont dilatés ; ceci est interpréte comme des
zones d’hypo-perfusion et d’autres d’hyper-perfusion portale [51]. Ce
remaniement fibreux des espaces portes et des sinusoides peut simuler une vraie
cirrhose lors d’une biopsie superficielle a I’aiguille, en montrant ce qu’on
appelle une "cirrhose septale incompléte™ (CSI) qui est définie par la présence
de septa fibreux fins et incomplets qui tendent a former au moins dans la zone
sous-capsulaire des nodules par un rapprochement anormal des espaces portes et

des veines centrolobulaires et par la présence de vaisseaux aberrants.
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< Fibrose hépatique congénitale : La fibrose hépatique congeénitale est
une maladie a transmission génétique autosomique récessive entrant dans le
cadre des malformations de la plaque ductale. Elle se traduit histologiquement
par un élargissement fibreux des espaces portes et par une prolifération biliaire
importante avec la présence dans ces espaces portes de nombreux canaux

biliaires dilatés.

<+ HTP « idiopathique » : Elle est definit par une veinopathie oblitérante
des branches distales de la veine portale avec ou sans thrombose du tronc ou
d’une branche porte. Cette entité a été désignée dans la littérature par des termes
tres divers : syndrome de Banti, fibrose portale non cirrhotigue, HTP
idiopatique, sclérose hépatoportale. Elle revét et associe divers aspects
morphologiques que I’on peut regrouper en trois catégories principales : La
sclerose hepatoportale, I’hyperplasie nodulaire régénérative et la cirrhose

septale incompléte [52].

v" LA SCLEROSE HEPATOPORTALE est définie par I’épaississement fibreux de

la paroi des branches portales aboutissant a leur occlusion partielle ou totale ; les
signes indirects en sont la formation de vaisseaux aberrants sous forme
d’angiomatose périportale et de mégasinusoides. Ces vaisseaux aberrants

correspondent a la dilatation des veinules d’apport.

v' L’HYPERPLASIE NODULAIRE REGENERATIVE (HNR) est un trouble diffus

de I’architecture hépatique caractérisé par I’alternance de nodules aux travées
épaissies et de bandes de travées atrophiques soulignées par une fibrose
périsinusoidale. Les nodules de taille inférieure a 2 ou 3 mm sont souvent

centrés par un espace porte.
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v" LA CIRRHOSE SEPTALE INCOMPLETE est définie par la présence de septa

fibreux fins et incomplets qui tendent a former au moins dans la zone sous-
capsulaire des nodules, par un rapprochement anormal des espaces portes et des
veines centrolobulaires, par la présence de vaisseaux aberrants et par des
troubles de [I’architecture trabéculaire proche de I’hyperplasie nodulaire
régénerative. Une fibrose perisinusoidale et des dilatations sinusoidales sont
fréquemment associées a ces différents aspects.

< Syndrome de Budd-Chiari: La congestion, la nécrose et la fibrose
dans la zone centrolobulaire sont considérées comme des éléments
caractéristiques du SBC [53]. Une fibrose centrocentrale se développe dans les
zones ou il y a eu une nécrose en pont. Finalement, un aspect de cirrhose peut
étre observé. Cependant, il peut y avoir des variations considerables d’une zone
a lautre du parenchyme heépatiqgue. Une thrombose des veinules portales
intrahépatiques est fréquente dans les cas avancés et est associée a un
élargissement fibreux des espaces porte. Une fibrose en pont portoveineuse ou
portocentrale peut se developper. L’extinction parenchymateuse correspond a
une zone ou les cellules hépatiques ont disparu et sont remplacées par du tissu
conjonctif. Une extinction parenchymateuse est présente dans les zones ou il
existe une obstruction simultanée des veines hépatiques et portales. Une
hyperplasie nodulaire régenérative, et des macronodules de régénération sont
fréquents chez les patients ayant un SBC ancien [54]. Ces anomalies nodulaires
semblent liées a I’association d’une obstruction veineuse portale et d’une
augmentation du débit arteriel dans la zone correspondante. Ces macronodules
de régénération ressemblent fortement a une hyperplasie nodulaire focale, aussi
bien sur le plan anatomopathologique qu’a I’imagerie.
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Dans notre série, une biopsie hépatique a réveleé la présence d’une cirrhose
hépatique dans 3cas, d’une prolifération biliaire importante dans 2 cas, d’une
portite fibreuse dans 3 cas et d’une congestion veineuse hépatique dans 2 cas ;
une ponction biopsie du foie réalisée dans le cas N° 7 a montree des lésions de

portites.

C. Aspects endoscopiques :

La fibroscopie cesogastroduodénale (FOGD) est devenue un examen
incontournable devant toute hémorragie digestive haute (hématémese et

mélaena). Elle est indiquée a visée diagnostique, pronostique et thérapeutique.

Dans le cadre d’une HTP, une FOGD permet de préciser la présence ou
non de varices cesophagiennes (VO), gastriques (VG) et/ou d’une gastropathie
hypertensive, ainsi que leur grade et le risque hémorragique, selon la

classification modifiée de Stringer et Schwartz [55,56].

s VARICES OESOPHAGIENNES : VO

v' Grade 1 : les VO de petite taille sont aplaties par I’insufflation ; a

faible_risque hémorragique.

v" Grade 2 : les VO tortueuses persistent a I’insufflation mais séparées

de muqueuse saine ; a risque hémorragique moderé.

v" Grade 3 : les VO tortueuses persistent a I’insufflation et confluentes

sur > 1/3 de la circonférence luminale ; a haut risque hémorragique.

v" Grade 4 : présence de signes rouges ; a haut risque hémorragique.
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s VARICES GASTRIQUES : VG

v' GOV 1 : varices cardiales et de la petite courbure ; accés facile pour

un traitement endoscopique.

v’ GOV 2 : varices de la grosse tubérosité ; visibles en rétrovision et
d’atteinte difficile.

v' IVG 1 : varices fundiques.
v" IVG 2 : varices ectopiques.

< GASTROPATHIE HYPERTENSIVE :

v" Modérée : aspect de la muqueuse en mosaique ; forme a risque

hémorragique modéré.

v Sévére : aspect pétéchial, muqueuse parsemée de macules rouges ;
forme a haut risque hémorragique et source d’anémie par saignement

occulte.

s ECTASIES VASCULAIRES ANTRALES : EVA

v" Forme classique : macules rouges planes alignées sur les plis
gastriques, formant des bandes rouges convergeant dans le pylore ;

encore appelée "estomac pasteque”.

v" Forme diffuse : moins connue mais aussi fréquente, constituée de
macules rouges, de taille variable, réparties de facon diffuse dans

I’antre.
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% EROSION DE LA MUQUEUSE EOSOGASTRIQUE : Exulcération

< VARICES DUODENALES : sont rares, mais quand elles se rompent, elles

sont de pronostic relativement severe vue I’importance de leur débit sanguin.

On peut retenir deux facteurs endoscopiques prédictifs d’un risque
hémorragique : les grosses varices > grade 1, et la présence de signes rouges. En
effet, une étude récente a Bicétre [57] a montré qu’aucun des enfants ayant des
varices gradel ou n’ayant pas de varices n’a saigné au cours de son enfance ni
de son age adulte précoce ; inversement, chez les patients avec des VO de grade

>1 non traités avant 12 ans le risque hémorragique est de 76% a 24 ans.

La FOGD est indispensable, a c6té de la clinique, la biologie et la
radiologie, dans le suivi des malades avec hypertension portale avant et apres
tout geste curatif afin de pouvoir juger I’évolutivité de la maladie ; la FOGD
reste un examen opérateur dépendant d’ou il est recommandé que le suivi d’un

patient soit assuré par un méme opérateur.

Dans la littérature, les VO, principalement trouvees au tiers inférieur de
I’cesophage, ont été visualisées dans 100% des cas dans la série de
Maksoud[32], dans 95 % pour Bernard [58], dans 97% pour Alvares [29].
Auvert[59], affirme qu’il n’y a pas de relation nécessaire entre I’age et
I’importance des VO et rapporte le cas d’un nourrisson qui était porteur de tres

importantes VO découvertes apres des hematémese des I’age de 10 mois.
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Les VG sont moins fréquentes, de siege principalement cardio-tubérositaire
et sont considérées a haut risque hémorragique; elles ont été trouvées dans 30 %
des cas pour Bernard, dans 25 % pour Alvarez, dans 7% pour Bouabdellah et

dans 23 % des cas pour Dibi.

Dans notre série, une FOGD realisée chez tous les patients a montrée des
VO dans 78% des cas dominées par les grades | et 11 ,des VG dans 3 cas (21%)

et une gastropathie hypertensive dans 1 cas (7%).

Fig 20 : images fibroscopiques montrant des VO (a gauche),

des VG fundiques (au milieu), et une gastropathie hypertensive( a droite).
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D. Aspects radiologiques :

Quoique la portographie reste I’examen de référence pour I’étude du
systeme porte en montrant une cartographie porto-hépatique avec d’éventuelles
voies de dérivation porto-systémiques, ses indications sont actuellement tres
limitées en raison des performances élevées des techniques non invasives
disponibles et qui sont essentiellement : [I’échographie Doppler, la
tomodensitométrie helicoidale et moins couramment I’imagerie par résonance
magnetique.

1. Echographie-doppler :

C’est I’examen de premiére intention devant la découverte de signes
cliniques digestifs ou voire pour une exploration abdominale de routine. C’est
un examen peu cher, facile et rapide permettant d’explorer le systeme hépato-
biliopancreatique. Correctement réalisée, elle permet une étude précise et
detaillée de la veine porte et de ses branches intra-hépatiques, cependant la veine
splénique et les veines mésentériques sont moins faciles a étudier a cause des
interpositions gazeuses frequentes responsables d’un barrage ultrasonore.

L’augmentation du diamétre de la veine porte et la diminution des
variations de son diametre avec la respiration sont des bons signes
échographiques de la présence d’une hypertension portale (Tableau 8 ),mais
leurs sensibilité restent faibles[62,63]. Il n’existe pas de corrélation entre le
degré de I’hypertension portale et le diametre de la veine porte, mais il existe
une corrélation négative entre le gradient de pression hépatique et le débit
sanguin dans la veine porte [64]. Des résultats similaires ont été observés avec la
veine mésentérique supérieure et avec la veine splénique.
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Pour Bolondi[67],une variation du diametre de la VP < a 20% avec la
respiration, mise en évidence par échodoppler chez 160 patients porteurs d’HTP,
a été sensible dans 80% des cas et spécifique dans 100% des cas.

Dans notre série, une dilatation de la VP est notée dans 58% des cas (7/12)
avec un diametre entre 12 et 20 mm. Par ailleurs, on a retrouvé une réduction de
variation du diametre de la VP avec la respiration chez 80% des cas( 4/5).

La détection des circulations collatérales est un signe sensible et spécifique
pour le diagnostic d’une hypertension portale ; les principales collatérales sont
les veines gastro-cesophagiennes, la veine para-ombilicale et les veines
splénorénales [65]. Il faut toutefois noter que I’échographie avec ou sans
Doppler est une méthode « opérateur-dépendant » et il existe donc des variations
interobservateurs.

Dans notre série, I’échodoppler abdominal a mis en évidence une
circulation veineuse collatérale dans 50% des cas( 7/14) faite de voies de
dérivation gastro-cesophagienne chez 4 cas, spléno-rénales dans 3 cas, une CVC
para-ombilicale dans 1 cas et mésentérique inférieure dans 1 cas.

Une inversion du flux sanguin portal, rarement retrouvée, a une valeur
diagnostique faible dans I’HTP. Elle a été observée dans seulement 1 & 8% des
cas d’HTP dans les séries de Vilgrain[68] et Gaiani[69].Sa présence est souvent
associée a une reduction du diamétre des veines du systeme porte[68]. Elle est
fortement dépendante au degré de I’HTP et a la localisation des veines
collatérales. L’inversion du flux sanguin portal dans les autres segments du
systeme porte est, cependant, plus fréquente avec un taux d’incidence qui peut
atteindre 23% [70].
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Dans notre série, on a enregistré un flux sanguin portal hépatopete dans 7%
cas, ce qui rejoint les donnees de la littérature [68,69].

La circulation collatérale porto-porte est visualisee dans les HTP sous
forme de petites images serpigineuses qui se développent au sein des structures
adjacentes a la portion obstruée de la VP : Voie biliaire principale, vésicule
biliaire, pancréas, antre gastrique, duodénum. Pour Bernard[71] et Imanieh[72],
un échodoppler abdominal a repéré une circulation collatérale porto-porte
respectivement dans 35% et dans 7% des enfants atteints d’HTP. Dans notre
serie, elle a été rapportée dans 28% des cas.

SPLEEN LK

Fig 21: dilatation de la veine Fig 22 : variation normale Fig 23 : circulation collatérale

porte. du Spléno-rénale. diametre la VP avec la respiration.

Fig 24 : une échographie simple montrant une image de multiples structures anéchogénes
situées dans le hile hépatique correspondant a un CP.
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En plus de son ro0le diagnostique, I’écho-doppler est un examen

indispensable dans le choix de la veine a dériver qui doit étre perméable et de

bon calibre, et dans la surveillance postopératoire des dérivations chirurgicales

permettant de veérifier la perméabilité d’un shunt et de detecter une complication

de I’anastomose (sténose ou thrombose).

Tableau 8. Critéres diagnostiques échographiques de I’hypertension portale [66 ].

Une splénomégalie (>4 x 7 x 11 cm)

Une dilatation de la veine porte>13 mm

Une dilatation de la veine splénique>10 mm

Une dilatation de la veine coronaire stomachique>6 mm
Limitation de la modulation respiratoire et/ou cardiaque de largeur de la veine porte, de
la veine splénique ou la veine mésentérique supérieure & 3 mm.
Augmentation du calibre de la veine porte

Inversement du flux de la veine porte

Présence d’une circulation collatérale

La reperméabilisation de la veine ombilicale

Transformation cavernomateuse de la veine porte
Epaississement vésiculaire et de la paroi gastrique

2. Tomodensitométrie :
La TDM est recommandeée en seconde intension chez les patients avec une

HTP étant donné qu’elle ne peut ni étudier le flux sanguin portal ou le dedit

portal ni estimer le degré de I’HTP [61], cependant, elle permet de visualiser les

principales voies de dérivations porto-systemique difficiles a identifiées par une

échodoppler abdominal[73], de mettre en évidence les varices cesophagiennes et

gastriques qui sont synonymes d’une HTP sévere et de déterminer le site optimal

pour un shunt chirurgical.
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Elle permet également de détecter un certain nombre de causes extra-
hépatique de I’HTP tel qu’une obstruction de la veine porte par une thrombose,
une tumeur ou un SBC [74] et de déemontrer les signes d’une hépatopathie sous
jacente notamment la cirrhose hépatique bien que leurs absence n’exclut pas une

origine intra-hépatique de ’'HTP.

Une étude effectuée par des radiologues expérimentés a montré que la
tomodensitométrie avait une sensibilité de 90 % par rapport a I’endoscopie pour
détecter les varices cesophagiennes mais seulement de 60 % pour identifier les
grosses varices [75]. Comme dans les études portant sur la vidéocapsule, les

malades ont préféreé la tomodensitométrie a I’endoscopie.

Dans notre série, la TDM a été effectuée dans 1 cas(7%) et a permis la mise
en évidence d’une obstruction de la veine sus-hépatique gauche (SBC) qui a été

mal individualisée a I’échodoppler.
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Fig 25. TDM abdominal ; reconstruction en MIP coronale
(@) et axile (b) Visualisation d’un shunt splénorénal direct partant
du hile splénique et rejoignant directement la veine rénal gauche.

Fig 26. TDM abd, Reconstruction coronale en MIP (a,b). Visualisation de deux veines

paraombilicales prenant naissance de la branche portale gauche et se dirigeant vers I’ombilic
en empruntant le ligament falciforme puis le ligament rond. Dans la région ombilicale,
elles se poursuivent par les veines épigastriques inférieures profondes et superficielles

qui se jettent dans les veines iliagues externes.
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Fig 27. TDM abdominale, Reconstruction en MIP axiale (b,c)

et en VR coronale (a).Visualisation de deux shunts mésentéricocaves enchevétrés
développés a partir des branches iléocaecales et se jetant dans la veine cave inférieure .
Les branches iléo-caecales proviennent de la veine mésentérique supérieure.

On note I’ectasie de la veine cave inférieure a I’endroit de I’abouchement du shunt.
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3. IRM :
Les techniques actuelles d’angio-résonance magnétique, seéquence

particuliere pour I’analyse des vaisseaux en IRM apres injection du Gadolinium,
permettent d’obtenir une exploration du parenchyme hépatique et du systeme

porte en trois dimensions.

C’est en cas de contre-indication a la realisation d’un examen
tomodensitométrique hélicoidal (insuffisance renale, allergie grave) qu’une IRM
peut étre réalisee. L’IRM permet de visualiser, aussi bien que la

tomodensitométrie, I’anatomie du systéme porte.

C’est une methode fiable pour mesurer des débits dans le systeme porte, en
particulier dans la veine azygos et les veines hépatiques [76] ; cette méthode
peut également évaluer la perfusion hépatique qui est plus ou moins corréelée

avec le degré de I’hypertension portale

Les résultats obtenus avec des techniques d’angio-IRM sont identiques a
ceux de I’angiographie conventionnelle ; le caractéere non irradiant et peu invasif

de I’angio- IRM nous invite a la proposer a la place de I’artériographie.

Fig 28: Reconstruction frontale d’une angio-IRM :
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Thrombose et CP (fleche) [77].

Les corps de Gamma-Gandy (Fig 28) de la rate sont particulierement bien
depistées en IRM. lls semblent spécifiques de I’'HTP. Il s’agit de nodules
spléniques faits de fer, de calcium, d’hémosidérine et de tissu fibreux, mesurant
de 3 @ 8 mm. La répartition des nodules est diffuse, périphérique, plus rarement
hilaire [61].

T1 pre Gad T1 post Gad FS

Fig 29. Nodules de Gamma-Gandy au sein d’une rate élargie
chez un patients atteint d’HTP[61].

Glassman[78], a publié un cas d’HTP sur un cavernome porte diagnostiqué

par IRM, lorsque I’échodoppler n’a pas pu étre concluante.

Dans notre série, I’IRM n’a été pratiquée chez aucun de nos patients.
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4. Splénoportographie :

La splénoportographie est restée longtemps le seul moyen pour
diagnostiquer I’HTP chez I’enfant dans les cas ou la rate a été conservee. Elle
doit étre précédee de test d’hémostase et d’une étude de la fonction rénale. Il est
préférable de la faire apres réparation de I’anémie, mais il est possible de la

réaliser en urgence, et méme sous tamponnement cesophagien et transfusion.

Les aspects phlebographiques obtenus ne sont pas toujours les mémes selon
le segment splénique ponctionné et il faut de préférence introduire I’aiguille au
centre de la rate. Les injections par erreur dans le lobe gauche du foie
(phlébographie sushépatique) ou dans le rein (avec phlébographie de la veine
rénale) sont parfois observées. Le produit opaque suit les courants sanguins et
dessine essentiellement I’axe spléno-portal et ne montre pas la mésentérique

superieure.

Elle permet d’apprécier la liberte de I’axe spleno-portale, renseigne sur
I’importante de la circulation collatérale et sur la richesse de I’arborisation

portale intra-hépatique et mesure les pressions splénique et portale.

L absence d’opacification du tronc porte ne signifie pas toujours qu’il soit
pathologique. Plusieurs cas d’exclusion portale du foie, ou tout le systéeme
splénique était drainé par la voie gastro-cesophagienne et ou la veine porte a été

retrouvée normale en iléo-portographie, ont été rapportés [79].
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Fig 30 : splénoportographie visualisant, a c6té de la veine splénique (VS),
Veine coronaire stomachique (VCS) largement dilatée avec des tortuosités variqueuses
gastro- oesophagienne(VGO) Le tronc porte et la VMS ne sont pas opacifiés [60].

Dans une série de Frider [80], la SPG a permis de confirmer le diagnostic

d’HTP dans 85% des cas, et dans 75% cas pour la série de Bouabdellah .

La SPG est actuellement abandonnée en raison du risque de rupture
splénique par ponction de la rate. Dans notre série, 2 patients ont béneéfices
d’une splénoportographie qui a objectivée une HTP sur obstruction du tronc

spléno-portal associée a une circulation collatérale dans 1 cas.
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lIl. ETIOLOGIES :

Les étiologies de I’HTP chez I’enfant different de celles rapportées chez
I’adulte . Chez I’adulte, I’'HTP est le plus souvent d’origine intra-hépatique alors

qu’elle est essentiellement d’origine extra-hépatique chez I’enfant [81].

Elles sont classées en 3 groupes : pré-hépatique, intra-hépatique et post-

hépatique ( tableau 1).

IL existe une controverse concernant la hiérarchisation des causes de I’'HTP
chez I’enfant. Dans certaines études américaines[85,86],’HTP a été
principalement liée a une atteinte intra-hépatique. En contrepartie, des études
réalisées en inde [87] avaient observé une fréequence plus elevée des causes

éxtra-hépatiques .

Dans la série de Simon[82], les causes les plus fréquentes de I'HTP chez
I’enfant étaient une obstruction extra-hépatique de la veine porte et une cirrhose
hépatique. Cette derniére a été liée a une maladie de wilson chez la plupart des

cas.

Dans une autre étude [83],une obstruction extra-hépatique de la veine porte

a été a I’origine de I’HTP chez la majorité des enfants avec un taux de 54%.

Pour Grimaldi [84], la cirrhose hépatique et la fibrose hépatique

congénitale representaient les causes principales de I’HTP chez I’enfant.

Bernard[71], a egalement rapporté que la cirrhose hépatique a été
responsable de 51% des cas d’HTP et qu’une OEHVP a été retrouvée dans 34%

des cas.
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Dans I’étude de Imanieh [72], les atteintes hépatiques ont été responsables
de I’HTP chez I’enfant dans 94,4% des cas. La cirrhose hépatique crytogénique
et I’atrésie des voies biliaires étaient les 2 principales causes avec des taux
respectifs de 26,7% et de 24,4%. Une thrombose de la veine porte a ete

enregistrée dans seulement 4,4% des cas.

Au Maroc, I’incidence et la prévalence de I’HTP reste inconnue,
néanmoins, d’apres quelque série nationale, le CP serait I’étiologie la plus
pourvoyeuse de I’HTP chez I’enfant. En fait plusieurs études ont été consacrées
a la thrombose de la veine porte, mais aucune d’entre elles n’a précisé sa place

parmi les causes de I’HTP dans notre pays.

Dans notre série, les atteintes hépatiques ont été considérées comme les
principales étiologies de I'HTP chez I’enfant avec une cirrhose hépatique
rapportée chez 3 cas(21,4%), une HTP idiopathique dans 3 cas (21,4%) et une
Fibrose hépatique congénitale dans 2 cas( 14%).un bloc extra-hépatique
représenté par le CP a été citée dans 36% des cas(b cas), alors qu’un SBC a été

enregistré dans 7% des cas(1 cas).
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V- ETUDE THERAPEUTIQUE :

Le but du traitement de I’'HTP est de supprimer le risque hémorragique
sans pour autant ajouter des risques de complications propres aux différentes
modalités therapeutiques.

Les indications et les differents procédés sont a discuter en fonction des
situations pathologiques, que I’HTP vienne ou non de provoquer une
hémorragie, et selon les possibilitées chirurgicales en relation avec I’état du
réseau veineux abdominal.

A. Méthodes thérapeutiques chirurgicales :

Le traitement chirurgical de ’'HTP de I’enfant a véritablement évolué au
cours de cette derniére décennie. Des progres techniques permettent maintenant
de realiser des anastomoses veineuses a partir de veines de petite taille chez les
jeunes enfants, ce qui écarte dans la majorité des cas le risque de thrombose et
d’échec du traitement chirurgical. Cette chirurgie peut se faire de trois fagons :

1. Interventions non dérivatoires : par abord direct des VO et/ou
splénectomie.

2. Dérivations porto-systémiques : qui visent a baisser la pression
portale en contournant I’obstacle. On trouve deux classes :

>  Dérivations non sélectives
>  Dérivations sélectives.
»  Etdérivations partielles.

3. Dérivation mésentérico-Rex ou reperfusion portale : technique plus
physiologique, elle est trés prometteuse dans le traitement curatif des
thromboses de la veine porte.
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1. Chirurgie non dérivatoire :
a. Les interventions d’abord direct des VO :

Le principe de ces interventions repose sur les données anatomiques de la
circulation collatérale porto-cave au niveau de la jonction oesophagienne. La
circulation collatérale provenant surtout de la veine coronaire stomachique, des
veines gastriques postérieures, et des vaisseaux courts de I’estomac, circule
principalement a la surface du tube digestif et entre les couches musculaires
circulaires et longitudinales. Au niveau de la jonction gastrique et des derniers
centimetres de I’oesophage abdominal et thoracique, le réseau collatéral se
concentre dans la région sous muqueuse [88]. En remontant le long de
I’oesophage, la circulation collatérale repasse progressivement a travers les
plexus intermusculaires jusqu’au niveau de la région péri-oesophagienne pour se

jeter dans la veine azygos.

Ces données anatomiques expliquent que les ruptures varigueuses
proviennent le plus souvent de la région cesogastrique et que la suppression de

cette région entraine une interruption des V.0
a.l Ligature chirurgicale des varices :

Avant [I'élaboration de procedures endoscopiques efficaces, la ligature
directe des varices par voie thoracique ou abdominale, développée au début des
années cinquante, etait l'une des premieres interventions chirurgicales réalisées
pour traiter [I'hypertension portale. Elle est actuellement abandonnée et
remplacée par d’autre technique chirurgicale notamment la transsection

esophagienne.
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a.2 Transsection de I’;esophage :

En 1973, Sugiura et Futagama ont décrit une intervention associant une
splénectomie, une dévascularisation cesophagienne et une transsection
cesophagienne. Cette intervention comporte deux temps opératoires réalisés par
deux voies d’abords différentes : abdominale et thoracique. Ces 2 temps
opératoires peuvent étre effectues au cours de la méme intervention ou differés

dans le temps [89].
a. Temps abdominal :

¢ La voie d’abord : Pour Franco [89], il est préférable d’adopter la voie
d’abord sous-costal gauche. Cette voie d’abord permet une tres bonne exposition

de la rate et de la région hiatale.

¢ Splénectomie : La rate est généralement augmentée de volume rendant
ce temps operatoire un peu difficile. L’angle colique gauche est abaissé de fagon
a degager le pole inférieur de la rate. La face postérieure de la rate est libérée par
incision de la réflexion péritonéale entre la rate et le diaphragme. Un
décollement de la partie terminale du pancréas permet d’exterioriser
completement la rate en dehors de I’abdomen. L’épiploon gastro-splénique est
sectionné avec ligature élective des vaisseaux courts de I’estomac, au ras de la
rate. Au niveau de la partie supérieure du ligament gastro-splénique, les
vaisseaux sont généralement volumineux et trés courts. Chaque vaisseau doit
étre lie séparément pour éviter une hémorragie secondaire. Avant d’aborder les
vaisseaux du pédicule splénique, le pole inférieur de la rate est complétement

libéré. 1l existe tres fréqguemment un pédicule se rendant directement au péle
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inférieur qui est sectionné entre 2 ligatures. Les vaisseaux spléniques sont
ensuite dissequés dans le hile de la rate en ligaturant et sectionnant
successivement les pédicules du pole supérieur puis les pedicules du poéle

inférieur et les pédicules médiaux.

Cette technique de splénectomie intrahilaire permet d’éviter des lésions

pancreéatiques et une ligature en masse du pédicule splénique.

¢ Dévascularisation oesogastrique : cette dévascularisation oesogastrique
est menée au contact de la paroi digestive. La grande courbure est
dévascularisée a partir de la jonction entre les 2 territoires gastro-epiploiques. La
partie supérieure de la grosse tubérosité est completement libérée avec section
du ligament gastro-phrénique. La dévascularisation de la petite courbure
gastrique est réalisable comme une vagotomie hypersélective en partant de la
branche supérieure de la patte-d’oie gastrique. Cette libération est continuée sur
le bord droit de I’oesophage qui est, ensuite, completement libéré de I’orifice

diaphragmatique.

¢ Pyloroplastie : Il est nécessaire d’effectuer une pyloroplastie en raison
de la vagotomie presque totale effectuée au cours de cette dévascularisation
oesogastrique. Cette pyloroplastie peut étre remplacée par une pylorotomie

extramuqueuse.
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B. Temps thoracique :

¢ Voie d’abord : Le temps thoracique est effectué par une thoracotomie

dans le 6eme espace intercostal gauche.

¢ Dissection de I’oesophage : La plévre médiastinale est ouverte en avant
de I’aorte. Il existe une circulation collatérale porto-cave abondante autour de
I’cesophage constituée de nombreuses veines longitudinales avec des collatérales
transversales qui seront ligaturées en prenant soin de conserver les veines
périoesophagiennes longitudinales. Au cours de ce temps, 20 a 50 collatérales
peuvent étre sectionnées. L’oesophage est mis sur lacs et la dissection est
poursuivie en haut jusqu’a la veine pulmonaire inférieure gauche et en bas
jusqgu’a I’orifice diaphragmatique de facon a rejoindre la dissection effectuée par
voie abdominale. A la fin de ce temps, I’cesophage est totalement libre et doit

pouvoir étre attiré jusqu’a I’incision de la thoracotomie.

¢ Transsection de I’oesophage : La localisation de la transsection porte
sur la jonction entre I’oesophage thoracique et I’oesophage abdominale. 2
clamps souples sont placés sur I’oesophage un peu a distance de la zone de
transsection. La musculeuse oesophagienne est sectionnée en conservant
cependant un pont musculaire sur le bord droit de I’oesophage (un tiers de la
circonference), pour favoriser la vascularisation. Le fourreau muqueux est placée
sur lacs et sectionne dans sa totalité. Il est important de placer au moins quatre
fils repéres au cours de la section muqueuse pour ne pas risquer une torsion du

cylindre muqueux au cours de I’anastomose.

129



Chirurgie de I’hypertension portale chez I’enfant

¢ Anastomose o0eso-oesophagienne : La continuité oesophagienne est
rétablie par une suture oeso-oesophagienne en 2 plans. Un plan muqueux et un
plan musculaire. Le plan muqueux est effectué a points sépares de fils
résorbables 5/0 chargeant largement la sous-muqueuse, de fagon a interrompre
les varices situées dans ce plan. Sugiura recommande d’utiliser des points tres
rapprochés. En pratique, 60 a 80 points sont en géneral reéalises pour
I’anastomose mucomugueuse. Le cylindre musculaire est ensuite refermé par

des points separés de fils résorbable 4/0.

Fig 31 : représentation schématique de la procédure de Sugiura :
1) splénectomie ; 2) dévascularisation de 8 a 10 cm de I’oesophage ; 3) transsection-anastomose
terminoterminale de I’oesophage ; 4) dévascularisation de la petite et de la grande courbure de
I’estomac ; 5) pyloroplastie. Une jéjunostomie d’alimentation est systématique en attendant la

guérison de I’anastomose oeso-oesophagienne [90].
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L’avenement de la pince a transsection-suture automatique, telle qu’elle a
été décrite par Van Kemmel en 1974, a poussée plusieurs auteurs [89] a
proposer des modifications de I’intervention de Sugiura ,telle qu’elle a ete
décrite initialement, qui présente de nombreux inconvénients dont la nécessité
d’une double voie d’abord, source de difficulté d’installation et d’augmentation

importante de la durée de I’intervention.

Elle consiste a une seule voie d’abord abdominale avec une grande incision
sous costale droite en S allongé qui permet une dissection de I’cesophage
médiastinal et sa dévascularisation de jusqu’a proximité de la veine pulmonaire
inférieure gauche. L’utilisation de clips métalligues ou résorbable pour la
ligature des collatérales facilite grandement le temps opératoire. Apres avoir
libéré totalement I’cesophage, une courte gastrotomie est effectuée a la face
antérieure du corps gastrique et la transsection est effectuée avec la pince a

transsection-suture automatique. Elle peut étre associée a une splénectomie.
a.3 Intervention de Hassab [91]:

Elle se fait par voie d’abord abdominale et comprend une splénectomie
associée a une dévascularisation cesogastrique incomplete, limitée a I’cesophage
abdominal, au cardia ainsi qu’a la grosse tubérosité et la petite courbure

gastrique, sans transsection de I’cesophage.
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b. Splénectomie :

Ce geste n’est pas anodin du fait de la baisse du potentiel immunitaire en
particulier chez I’enfant, du risque hémorragique en peropératoire chez ces
malades avec HTP, du risque important d’une thrombogenese ; en plus, son
efficacité sur I’HTP n’est pas demontrée. L’action de la spléenectomie peut étre
résumée comme suit :

« La suppression d’un organe distendu et source d’inconfort et parfois de
douleurs terribles ;

. La correction de I’hypersplénisme et I’ameélioration des facteurs de la
coagulation par suppression d’un foyer de communication
intraveineuse contenu dans la rate.

La splénectomie est souvent indiquée en association avec une
dévascularisation dans I’intervention de Hassab et/ou une transsection
cesophagienne dans I’intervention de Sugiura ou avec une dérivation portale
notamment spléno-rénale centrale.

Avant toute splénectomie programmée, une vaccination anti-
méningocogue, antipneumocoque et anti-Haemophilus influenzae de type B, 15
jours avant est recommandée [92,93]. Le risque d’infection est plus important
lors des deux premiéres années mais un tiers des infections apparaissent apres la
cinquieme année de la splénectomie. L’antibioprophylaxie doit étre debutée lors
de I’induction de I’anesthésie. En postopératoire, elle est continuée par la prise
d’oracilline pendant deux ans afin de diminuer le risque d’infection [93]. Une
antibiothérapie est recommandée en présence de toute infection bactérienne,
prouvée ou méme suspectée, chez le malade splénectomisé.
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Une thrombose splénique et/ou portale reste la principale complication
postopératoire d’ou I’intérét d’une anticoagulation préventive systématique et
prolongée pendant quatre semaines chez ces malades a haut risque de thrombose
du fait de la spléenomégalie. Le taux de plaquettes doit étre systématiquement
surveillé en postopératoire et un traitement antiagrégant est proposé lorsque le

taux de plaquettes dépasse 1 000 000 /mmg,

Ailleurs, une splénectomie partielle laparotomique ou laparoscopique est
de plus en plus decrite depuis 1993 par Louis et al. [94], comme traitement
conservateur indiqué dans les complications de I’HTP, associée ou non a une
dévascularisation ; cela va permettre de conserver un moignon splénique
fonctionnel, d’épargner ainsi toute une prophylaxie anti-infectieuse et de
prévenir une thrombose, tout en supprimant une SMG et par conséquent un
hypersplénisme. Dans une série publiee par Louis en 2007 [95], une
splénectomie partielle laparotomique a été indiquée chez 19 enfants présentant
une HTP grave et mal tolérée ; la SMG avec la géne abdominale et
I’hypersplénisme ont disparu chez tout le monde et I’amélioration de I’HTP et
de I’hypersplénisme a été significative et prolongée chez 15 enfants ; aucune
thrombose n’a été enregistrée en postopératoire. Par ailleurs, une splénectomie
partielle laparoscopique associée a une dévascularisation cesogastrique a été
réalisée avec succes chez une fille de 8 ans présentant une HTP compliquée

d’hypersplénisme et des VO grade 2 n’ayant jamais saigné [96].

133



Chirurgie de I’hypertension portale chez I’enfant

Cependant, le traitement laparoscopique est classiqguement contre-indiqué
en cas d’hypertension portale du fait du fort risque d’hémorragie et de
conversion. Il peut s’agir d’une hypertension portale diffuse ou segmentaire,
avec des varices gastriques compliquant la dissection et devenant rapidement
hémorragique imposant une laparotomie [97,98]. Une volumineuse
splénomégalie (rate pesant plus de 3,5 kg ou de diametre supérieur de 20 a 25
cm) laissant un espace insuffisant au pneumopéritoine renforce la contre-
indication d’une laparoscopie [99,100].

» Technique de splénectomie partielle laparoscopique [101]:

L’utilisation de nouveaux instruments de coagulation et d’auto-suture
(UltracisionTM [Ethycon] -LigaSure [Valleylab’s] -Tissuelink [Salient Surgical
Technologies] - Radiofrequence...) ou les nouvelles éponges hemostatiques
comme le Tachosil (Nycomed), et I’expérience chirurgicale laparoscopique ont
favorisé cette approche et son succes.

La position est en décubitus latéral droit avec utilisation de 4 trocarts (deux
de 12 mm et deux de 5 mm) dont les positions sont similaires a ceux utilises
dans n’importe quelle splénectomie laparoscopique. Le malade est installé en
position de trois quarts pour faciliter le contrle de I’artere splénique qui peut
étre provisoirement clampee. Le hile splénique est ensuite disséqué pour
sectionner les vaisseaux du segment de rate a retirer. Une mobilisation splénique
complete permet de commencer la parenchymotomie a 1 cm de la limite de la
décoloration, dans la zone ischémiée, apres declampage de I’artere splénique.
Les hémostases de la tranche de splénectomie peuvent étre assurées par des
compresses ou de la colle hémostatiques. Le drainage du site opératoire n’est
pas obligatoire.
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Fig.32. : Schéma illustrant une splénectomie subtotale conservant le pdle inférieur de la rate
vascularisé par la branche ascendante de I’artére gastro-épiploique gauche associée a une
dévascularisation eosogastrique extensive, procédure réalisée par voie laparoscopique avec

succes chez une fille de 8 ans ayant un CP sans histoire hémorragique [96].

L’action de la splénectomie sur I’hypertension portale est discutable, elle
demeure inutile dans les HTP évidentes a I’exception de I’'HTP segmentaire
splénique dont la splénectomie est un traitement specifique et définitif. Chez ces
malades, les varices cesophagiennes et gastriques sont alimentées par le réseau
des vaisseaux courts et la splenectomie seule est trés efficace pour affaisser les

varices cesophagiennes.
2. Dérivations porto-systémiques

Le principe est de restaurer une pression portale normale en construisant
une anastomose de faible résistance entre un vaisseau portal et une veine

systémique.

Il existe actuellement un grand nombre de variétés d’anastomoses. Ainsi on

distingue deux groupes, sélectives et non sélectives :
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a. Les dérivations portales non sélectives :
a.1l Les dérivations non selectives totales :
a.1.1 Les anastomoses porto-caves [102] :

Elles ont été décrites chez I’homme pour la premiere fois par Vidal en
1904 et popularisées par Blackmore en 1946. Ce type d’anastomoses nécessite la
perméabilité de la veine porte qui doit étre vérifiee avant I’opération par une
artériographie, remplacée actuellement par I’écho-doppler, d’ou sa faible utilité
en cas de cavernome portal ou le tronc porte est presque toujours atteint en

totalite.
a. Anastomose porto-cave latéro-latérale directe :

Cette anastomose nécessite une libération tres compléte des deux

vaisseaux afin de réaliser des sutures sans tension.

La difficulté de cette anastomose réside dans la mise en place des clamps
vasculaires sur la veine porte et sur la veine cave inférieure, il est nécessaire
d’utiliser 2 clamps de type Satinsky ou Debakey. La veine cave puis la veine
porte sont ouvertes par une incision longitudinale sans reséquer les parois,
I’incision est de 15 mm de longueur. L’anastomose est débutée par le plan

postérieur par des points sépareés.

Les pressions sont mesurées respectivement dans la veine cave inférieure
puis dans la veine porte, sans, puis apres clampage de I’anastomose. Le gradient
de pression porto-cave apres I’anastomose est normalement inférieur a 5 mm

Hg, apres clampage de I’anastomose, il doit étre supérieur a 10 mm Hg.
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pS. Anastomose porto-cave latéro-latérale avec interposition d’un
greffon :

L’interposition d’un greffon est indiquée si les conditions anatomiques
rendent difficile une anastomose porto-cave latéro-latérale, ou lorsqu’une
deérivation portale partielle de calibre contrélé est réalisée ; la dérivation partielle
calibrée permet de conserver un flux porte hépatopete suffisant et de ce fait elle
est moins pourvoyeuse d’encéphalopathie.

En 1951, Reynolds et Southwick etaient les premiers a décrire
I’anastomose porto-cave latéro-latérale utilisant une auto greffe veineuse (la
veine jugulaire interne et la veine iliaque primitive sont les plus utilisées).
Actuellement, les protheses vasculaires en Dacron ou en PTFE
(polytétrafluorotéthylene) ont remplacé les greffons veineux.

y. Anastomose porto-cave termino-latérale :

Apres section de la veine porte, I’extrémité distale est refermée soit par
surjet aller-retour de Monobrin 5/0 soit par une agrafeuse mecanique vasculaire.
Le site d’implantation de I’anastomose au niveau de la veine cave inférieure est
choisi en fonction du trajet de la veine porte.

L’anastomose est réalisée apres clampage latéral de la veine cave
inférieure et résection d’une petite pastille de la paroi cave soit par des surjets
soit plus facilement par des points séparés.

0. Variantes de I’anastomose porto-cave :

¢ Double anastomose porto-cave : Cette intervention a été décrite par
Dermott en 1958, et consiste a sectionner transversalement la veine porte, ces 2
extrémités sont implantées ensuite separément par 2 anastomoses termino-
latérales dans la veine cave inferieure.
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¢ Anastomose porto-rénale gauche : Cette anastomose a été décrite par
Erlik en 1967, et consiste a disséquer la veine cave inférieure jusqu’a la veine
rénale gauche puis cette derniere est sectionnée et retournée vers le pédicule
hépatique, et son extrémité distale est anastomosée de facon termino-latérale a la

face postérieure de la veine porte.

Fig 33. anastomose porto-cave termino-latérale a droite,
et latéro-latérale directe a gauche.

Fig 34 : Anastomose porto-cave calibrée,

utilisant une prothese de Dacron annelée.
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Notez la petite longueur de la prothése adaptée a la distance des deux
veines porte et cave et a la taille du lobe caudé. Souvent hypertrophie, il ne faut
pas hésiter a réséquer ce dernier pour disposer d’une plus grande surface de la
VCI [103].

a.1.2. Les anastomoses mésenteérico-cave [104]:
a. Anastomose mesentérico-cave en H de Drapanas [104,105] :

Les techniques d’anastomose meésentérico-cave déja citées sont
actuellement remplacees par I’utilisation de greffons interposés entre la VMS et
la VCI. Cette technique, decrite pour la premiere fois par Nay et Fitzpatrick en
1966, a été développée par Lord et al et surtout popularisée par Drapanas en
1975. C’est actuellement presque le seul type de dérivation mésentérico-cave
utilisé méme chez I’enfant.

Il est nécessaire de Vérifier la perméabilité et la taille de la VMS avant
I’intervention par une artériographie sélective mésentérique supérieure, pouvant
étre remplacee par un angio-scanner ; I’écho-doppler peut étre suffisant mais il
est souvent géné par les clartés digestives.

¢ Voie d’abord : Deux voies d’abord permettent une bonne exposition de
la région : incision médiane sus et sous ombilicale, ou incision transversale du
flanc droit débordant légerement sur la partie gauche de I’abdomen en accent
circonflexe.

¢ Dissection de la VMS: La racine du mésentere est ouverte
transversalement un peu au dessous de la réflexion péritonéale mésentérique.
Une incision de 5 a 6 centimetres de longueur suffit généralement. La paroi de la
VMS est repérée en raison de sa couleur et de sa texture. Le bord droit et la face
antérieure de la VMS sont libérés sur une longueur de 5 centimetres. Le péedicule
coliqgue moyen droit est repéré au bord droit de la VMS puis lié et sectionné. La
face postérieure peut étre libérée legerement de facon a faciliter le clampage
ultérieur de la veine.
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¢ Dissection de la VCI : Le relief de la VCI est incisé au niveau du milieu
de sa face antérieure qui sera libérée depuis le 3eme duodénum jusqu’au
croisement de I’artere iliaque primitive droite. La longueur de la VCI ainsi
exposée est généralement de 5 a 6 centimetres.

¢ Création du trajet entre la VMS et la VCI : Le tissu cellulo-
lymphatique de la partie droite et postérieure de la racine du mesentere et de sa
jonction avec le fascia de Toldt est sectionné de fagon a diminuer la distance et
I’épaisseur tissulaire entre les 2 veines a anastomoser. Drapanas avait
initialement proposé que I’incision mésentérique et I’incision du fascia de Toldt

soient séparees et gu’un tunnel soit crée entre les 2 vaisseaux.
¢ Réalisation de I’anastomose :

a. Choix du greffon : Le greffon peut étre prothétigue ou veineux dont le
diametre doit étre assez large (14 a 20 mm). Parmi les greffons
veineux : la veine jugulaire interne gauche, la veine iliaque primitive droite et la
veine iliaque externe, conviennent a la realisation de cette anastomose, mais les
greffons veineux présentent plusieurs inconvénients : La disposition du greffon
dans I’espace souvent oblique et arrondie autour du 3eme duodénum en C,
I’écoulement lymphatique, ou un éventuel hématome peuvent comprimer le
greffon et I’obstruer. Pour ces raisons, Franco et Vons préferent I’utilisation
d’une protheése. Les protheses les plus pratiques sont en Dacron annelé qui est

extensible évitant les coudures.

b. Implantation du greffon sur la VCI : L’anastomose est réalisée au
milieu de la face antérieure de la VVCI, celle-ci est clampée latéralement par un
clamp de Satinsky dans le sens de la longueur.

140



Chirurgie de I’hypertension portale chez I’enfant

Le plan postérieur gauche de I’anastomose est réalisé en premier par des
hémisurjets démarrant au milieu de ce plan. Le plan antérieur droit est ensuite
réalisé par 2 héemi-surjets partant d’une part de I’angle supérieur, d’autre part de
I’angle inférieur de I’anastomose et se réunissant au milieu du plan antérieur,
puis la VCI est declampée.

c. Implantation du greffon dans la VMS : La VMS est clampée
latéralement, sur son flanc postéro-droit, puis elle est incisée longitudinalement
dans I’axe du clamp. Le plan postérieur est effectué par nécessité en premier par
un surjet de monofilament 5/0, le plan antérieur est ensuite confectionné par 2
hémi-surjets partant de I’angle supérieur et de I’angle inférieur et se réunissent
au milieu de ce plan. La VMS est déclampée, le clamp sur le greffon est enlevé

secondairement apres purge du greffon par le sang mésentérique supérieur.

» Une alternative de cette technique d’anastomose du greffon a la VMS a
été récemment établie par une équipe grecque de chirurgie vasculaire [152] chez
un adulte cirrhotique ayant une HTP compliquée et dont I’état inflammatoire du
péritoine et la présence d’adhérences ont rendu impossible I’exposition de la
VMS. Cette variante permet de créer une anastomose mésentérique sans
utilisation de clamps de Satinsky ni avoir besoin d’ouvrir la paroi de la VMS,
réduisant ainsi les pertes sanguines peropératoires. Pour ce faire, on a suture,
avec un prolene 5-0 en surjet continu, une prothése PTFE annelé en termino-
latérale sur la face antérieure non ouverte de la VMS ; puis on a réalisé une
ouverture longitudinale de 1,5 cm dans le greffon pres de I’anastomose ou on a
introduit une sonde de Fogarty n° 5 avec laquelle on a transpercé la paroi de la
VMS ; apres gonflage du ballonnet, la sonde est retirée doucement pour ne pas

abimer la suture qu’on avait réalisée puis on coupe a I’aide de disséqueurs fins
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les berges de la veine en dedans de I’anastomose pour I’élargir, I’hémorragie
étant contr6lée par une pression manuelle sur la VMS. Enfin, la plaie dans le
greffon est fermée par des points simples. Durant un suivi de 4 ans, I’évolution
était bonne avec régression des complications liées a I’HTP, notons que le
malade a été mis sous ticlopidine (antiagrégant) a long terme pour prévenir toute

thrombose de I’anastomose.

d. Les pressions sont mesurées : directement dans le greffon, le gradient
de pression apres realisation de I’anastomose doit étre inférieur a 5 mm Hg.

Fig 35 : intervention de Drapanas. Anastomose mésentérico-cave

en H a I’aide d’une prothése de Dacron [107].
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Fig 36 : confection d’anastomose mésentérico-cave

a I’'aide d’un greffon jugulaire [107].
A. : anastomose cavo-jugulaire achevée, elle est mise en tension apres déclampage
de la VCI.
B. : le greffon, adapté a la distance mésentérico-cave, est sectionné puis anastomosé
a la VMS clampée latéralement par un clamp de Satinsky.
C. : notez que le greffon jugulaire ne comprime pas le duodénum et qu’il est juste
de la bonne longueur.
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p. Anastomose mesentérico-cave par voie rétroperitonéale [104] :

Le colon droit est largement decollé pour exposer la veine cave inférieure
sous duodénale. Ce décollement est prolongé en avant du 3eme duodénum pour

aborder la VMS. Un greffon veineux est interposé entre les 2 vaisseaux.

Cette technique est particulierement intéressante chez les malades ayant
déja eu une ou plusieurs interventions abdominales source d’adhérences dont la
libération peut étre trés hémorragiques et non bénéefiques. Elle peut étre
également utile chez les malades ayant une ascite prolongée chez qui le peéritoine

est tres epaissi.

a.1.3 Les anastomoses spléeno-rénales non sélectives :
a. Anastomose spléeno-rénale proximale ou centrale [108,109] :

Effectuée la premiere fois chez l'enfant par Clatworthy en 1959, cette
anastomose est I'équivalent d'une dérivation portale totale et utilise la veine
splénique en continuité directe avec la veine porte, retournée vers la veine rénale
gauche selon le trajet le plus court possible. Une splénectomie y est associée.
Elle peut étre réalisee méme si la veine splénique est de petite taille, chez
I'enfant. L'anastomose splénorénale centrale conservait des indications chez les
malades ayant une thrombose mesentéricoportale. L'intervention de Warren,
permettant une conservation de la rate, lI'a cependant presque totalement

remplacée dans cette indication, surtout chez I’enfant.

L'incision thoraco-abdominale préconisée initialement par Clatworthy n'est
pas necessaire. Une incision sous-costale gauche débordant légerement dans la

partie droite de I'épigastre est suffisante.
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Une premiere expérience utilisant la partie juxta-hilaire de la veine
splénique, exposait frequemment a une thrombose du shunt d’ou le choix du
segment central de la veine splénique offrant un diametre plus large, un trajet
plus court, avec un risque de coudure ou de torsion moindre.

L’anastomose consiste a implanter le segment central de la veine splénique
libérée du pancréas sur la face antérieure de la veine rénale gauche en termino-
latérale. Cette libération de la veine splénique est faite jusqu'a ce que le moignon
de la veine disséquée retombe sans coudure et par un trajet direct jusqu'a la face
antérieure de la veine rénale gauche, la veine meésentérique inférieure étant liée
et sectionnée au cours de cette dissection. Le rein est laissé en place. Apres cette
anastomose le sens de la circulation du sang s’écoule par la veine rénale gauche
qui se dilate secondairement.

Fig 37 : anastomose spléno-rénale centrale avec splénectomie.
p. Anastomose spleno-rénale latéro-latérale de Cooley [110] :

Dans I'anastomose spléno-rénale centrale une splénectomie est nécessaire ;
une anastomose spléno-rénale latéro-latérale peut étre effectuée pour éviter la
splénectomie ou une dissection trop étendue de la veine splenique. La dérivation
portale ainsi effectuée n'est pas sélective. Cette technique est intéressante
lorsque la dissection de la veine splénique s'avere difficile en raison de la
fragilité de sa paroi. L'interposition d'un greffon est presque toujours nécessaire.
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Fig 38 : anastomose spléno-rénale latéro-latérale par greffon jugulaire (type Cooley).

y. Anastomose spléno-rénale termino-terminale [109] :

Dans ce cas, I’extrémité periphérique de la veine rénale est ligaturée dans
la région paramédiane avec anastomose spléno-rénale a plein canal réalisée

initialement par Blackmore en 1945 et reprise par Hivet en 1967.
a.2 Les dérivations non sélectives partielles :

Dans le but d’éviter les complications liées a la dérivation totale (incidence
élevée de I’EH, altération de la fonction hépatique), Bismuth avait proposé en
1967 un concept de dérivation partielle basé sur la mise en place d’un greffon
vasculaire prothetique de petit calibre entre la VP et la VCI. Ce concept a été
developpé par Sarfeh en 1983 par I’introduction d’un prothese vasculaire en

PTFE caracterisée par son faible pouvoir thrombogéne[111].

Cette intervention, actuellement, reste proposée par certaines equipes
[112,113] avec des résultats excellents chez des malades ayant une bonne

fonction hépatique.
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Fig 39 : Aspect final d’une anastomose porto-cave par interposition
d’une prothése vasculaire de 10 mm de diametre.

b. Les dérivations portales sélectives :

La dérivation totale du sang portal dans les shunts porto-caves tronculaires
est mise en cause dans [I’étiologie de I’encéphalopathie porto-cave
postopératoire et également dans [I’éventuelle aggravation de la fonction
hépatique postopératoire immédiate ou tardive. Pour éviter les conséquences,
ont été introduites les derivations portales selectives dont le but est de
décomprimer les VO tout en conservant un flux portal vers le foie. Leur principe
est d’anastomoser a la VCI une veine drainant le plus directement possible les
VO et de séparer le mieux possible le territoire des VO et le territoire

meésentérico-portal dont le sang continue a perfuser le foie.
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b.1 Anastomose spléno-rénale distale ou opération de Warren
[114,115] :

L'anastomose splénorénale distale (ASRD) est techniquement plus difficile
que l'anastomose porto-cave et l'anastomose meésentérico-cave. Les difficultés
proviennent essentiellement de la dissection de la veine splénique. Elles peuvent

aussi provenir du trajet anormal de la veine rénale gauche.

La perméabilité et la taille de la veine splénique doivent étre évaluées
avant l'intervention par une artériographie sélective coeliaque ou splénique,
actuellement remplacée par I’angio-scanner. Le trajet de la veine rénale peut étre
apprécié par un écho-doppler veineux. La principale anomalie de la veine rénale

a rechercher est son trajet rétroaortique.

Fig.40 : anastomose spléno-rénale distale avec déconnexion azygo-portale
(opération de Warren).

Notez la section de la veine splénique au niveau de sa réunion avec la VMS
et la ligature- Section de chacune des veines coronaire stomachique (VCS) et

gastro-épiploique (VGE) ainsi que les branches spléno-pancreéatiques.

148



Chirurgie de I’hypertension portale chez I’enfant

++ Technique chirurgicale :
L’ASRD est réalisée par une large laparotomie transverse sus ombilicale.

La veine splénique est abordée et disséquée par la face inférieure de la
racine du mésocOlon transverse gauche et en trans-épiploique. La veine
splénique doit étre libérée sur 5 a 7 cm a partir de sa jonction avec la veine
mésentérique supérieure, la ou les collatérales pancréatiqgues sont peu
nombreuses, pour qu'elle vienne facilement au contact de la veine rénale gauche
sans torsion et sans tension. Nombreuses, fragiles et a risque élevé de saigner,
ces petites veines afférentes pancréatiques doivent étre liées, a l'aide d'un

dissecteur fin et des fils vasculaires fins, et sectionnées.

La veine rénale doit étre totalement disséquée sur sa face antérieure, mais
en restant a I'extérieur de la loge rénale qui ne doit pas étre ouverte et donc sans
voir les branches d'origine de la veine rénale. Cette derniere doit étre dissequée
avant de sectionner la VS. Il faut faire attention a ne pas léser le canal thoracique
ce qui pourrait étre responsable d’une ascite chyleuse d’ou vérification

soigneuse de la lymphostase.

La section de la veine splénique doit étre effectuée le plus loin possible,
pres de sa réunion avec la VMS. Elle est d'abord clampée en amont par un clamp
« Bulldog » puis en aval par une pince a hémostase placée le plus pres de sa
terminaison. Elle est sectionnée au ras de cette pince et suturée par un surjet
aller-retour de Prolene® 6/0. Warren a suggéré de réaliser une ligature simple de
la veine plutdt que sa suture pour éviter la formation d'un caillot et d'une

thrombose portale.
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Ensuite, la veine rénale gauche est clampée latéralement a l'aide d'un
clamp de « Satinsky » si son diametre est suffisant. Si elle est petite il est
préférable de la clamper totalement par deux clamps « Bulldog » placés a ses
deux extrémités de part et d'autre des veines collatérales surrénaliennes et

génitales.

La veine splénique doit étre implantée dans la veine rénale sans torsion ni
traction, a son bord supérieur plutét qu'au niveau de sa face antérieure. Apres
avoir été préalablement recoupée a la longueur nécessaire, la veine splénique est
sectionnée en biseau adapté a I’angle anastomotique. L'incision sur la veine
rénale gauche est longitudinale ; une pastille de veine peut étre enlevée lorsque
son diametre est large. La longueur de l'incision sur la veine rénale doit étre de
10 mm au minimum. L'anastomose est effectuée, soit par des points séparés, soit
par des surjets de fil vasculaire fin. Cependant les surjets réalisent une suture
moins souple et nous préférons les points séparés. Le premier point est le point
median du plan postérieur. L’anastomose spléno-rénale peut étre réalisée sous
microscope opeératoire (Zeiss) avec une grande securité (surjet postérieur, points

separes antérieurs).

Enfin, L'anastomose est contrblée par la prise des pressions dans la veine
splénique et la veine rénale. Le fonctionnement de l'anastomose se traduit par
une chute de la pression dans la veine splénique qui devient égale ou légerement

supeérieure a celle de la veine rénale.
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Les avantages de Warren sont multiples :
e Respect de la vascularisation veineuse intra-hépatique.

e Conservation de la rate permettant sans souci infectieux d’abaisser
I’4ge de cette intervention jusque vers I’a4ge de 2 ans. La conservation
d’un flux splénique actif vers I’anastomose garantit un résultat avec

moins de thrombose que lors d’une anastomose spléno-rénale centrale.

¢ Intervention strictement limitée a la partie gauche de I’abdomen évitant
ainsi une libération d’adhérences hémorragiques en cas d’intervention

ultérieure dans I’hémi-abdomen droit.
¢ Intervention mixte comportant a la fois :

Une dérivation distale consistant a I’isolement de la veine splénigue,
ligature de son bout central en arriere du pancreas et anastomose du

bout périphérique en termino-latérale sur la veine rénale gauche.

Déconnexion porto-mésentérico-gastro-splénique par ligature et section
des veines principales de drainage gastrique : coronaire stomachique,
gastro-épiploique gauche, pylorique, et éventuellement gastro-
duodénale. C’est ce qui donne le caractere sélectif a cette opération. La
remarque d’une perte de sélectivité avec le temps a mené certains
auteurs a abondonner cette déconnexion en se suffisant d’une ASRD

isolée qui n’est plus une opération de Warren.
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- En 1984, il a eté suggéré que la perte de la sélectivité de l'opération de
Warren provenait du développement d'une circulation collatérale
empruntant les veines collatérales pancréatiques se jetant dans la partie
proximale de la veine splénique, le « siphon pancréatique ». Afin
d'empécher la formation de ces collatérales, Warren a proposé de
détacher completement la veine splenique du corps du pancreas par la
ligature de toutes les veines collatérales pancréatiques [116]. Il s’agit
d’une déconnexion spléno-pancréatique.

On obtient ainsi, sur le plan théorique une réduction substantielle (38% du
volume portal total) mais anodine de la perfusion portale et la suppression du
seul danger de I’hypertension portale qui est I’hémorragie gastro-cesophagienne.

Ce double avantage permet en cas de thrombose de I’anastomose et de
récidives hémorragiques de réaliser une autre anastomose plus centrale (de type
mesentéricocave) si les vaisseaux sont utilisables, et de compléter Ia
déconnexion azygo-portale et de realiser une splénectomie (Sugiura) si une
anastomose plus centrale ne parait pas possible.

Des variantes de Warren ont été décrites. Elles peuvent étre réalisees
lorsque la veine splénique est courte ou difficile a disséquer. On distingue :

- Implantation de la veine rénale gauche dans la veine splénique en
anastomose termino-latérale, encore appelée Warren 11, elle est décrite
par Warren en 1972. La VS doit étre ligaturée en aval de I’anastomose
pour rendre I’intervention sélective.

- Anastomose spléno-rénale latéro-latérale a I’aide d’un greffon jugulaire
avec ligature de la VS en aval de I’anastomose, utilisée en cas
d’impossibilité de rapprochement des deux veines.
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b.2 Anastomose coronaro-cave (ACC) ou opération
d’Inokuchi [117] :

Le principal intérét de I’ACC est comme dans I’ASRD, le maintien d’un
flux portal. Son principe est la dérivation directe de la veine coronaire
stomachique (VCS) dans la veine cave par I’intermédiaire d’un greffon veineux
saphene ou jugulaire ; on choisit plutt une veine saphene interne car son calibre
est plus adapté a celui de la veine coronaire gu'une veine jugulaire interne. La
réalisation de I’intervention est relativement simple dans la mesure ou on
dispose d’une grosse veine coronaire stomachique ce qui est la condition du
choix de cette intervention. Inokuchi indique qu’un calibre de 3 a 10 mm de
VCS est suffisant pour réaliser I’anastomose. En fait, un calibre minimum de 10

mm parait étre une bonne sécurité.

La dissection de la veine coronaire stomachique se fait apres ouverture de
la pars flaccida du petit épiploon. Son relief est généralement facilement visible
a la partie droite de la faux de la coronaire. Elle est dissequéee le plus pres
possible de son abouchement dans la veine porte sur 2 cm environ. La dissection
de la veine doit étre faite avec précaution en raison de sa fragilite, méme

lorsqu'elle est large.

La dissection de la veine cave inférieure est faite comme pour une
anastomose porto-cave. La face antérieure de la veine cave inférieure est

disséquée jusqua l'abouchement de la veine rénale gauche.
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La confection de I’anastomose : la taille du greffon saphene dépend de la
distance entre la partie terminale de la veine coronaire et la veine cave. Le
greffon est d'abord anastomosé avec la veine cave sur la partie gauche de sa face
antérieure. L'anastomose est faite a points separés de fil vasculaire fin.
L'extrémité libre du greffon est ensuite passée a travers le hiatus de Winslow et
amenée a proximité de la veine coronaire stomachique. Celle-ci est sectionnée
en liant son extrémité daval. Inokuchi effectue l'anastomose entre la veine
coronaire stomachique et le greffon a laide dune pince automatique.
L'anastomose peut trés bien étre faite manuellement a points séparés de fil
vasculaire fin. Le contrble de l'anastomose est fait par prise des pressions par

ponction directe de la veine coronaire stomachique.

L’ACC est particulierement recommandée en cas de thrombose portale

étendue n'atteignant pas la veine coronaire stomachique.

Fig.41: Aprés avoir écarté I’estomac a gauche et ouvert le pars flaccida du petit épiploon, on

procéde a une dissection attentive de la veine coronaire [109].
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Des variantes de I’ACC ont été decrites par Inokuchi :

. L’anastomose coronaro-gonadique anastomosant la veine coronaire a

la veine spermatique (ou ovarienne), branche de la veine cave.

. L’anastomose coronaro-surrénalienne : La veine surrénalienne
souvent élargie en cas d’HTP, pouvant étre utilisée pour y brancher la

veine coronaire a I’aide d’un greffon sapheéne.

. L’anastomose coronaro-rénale : Si la veine surrénalienne est trop
petite, la veine coronaire peut étre implantée par I’intermédiaire d’un

greffon en latéral dans la veine rénale gauche.

Cette intervention n’a été utilisée de facon réguliere que par Inokuchi lui-
méme dont les resultats portant sur 150 malades étaient : une mortalité
opératoire 4%, une thrombose de I’anastomose 10%, une récidive hémorragique

8%, et une encéphalopathie due a I’intervention 0%.
b.3 Anastomose spléno-cave (ASC) distale [109,118]:

L'anastomose spléno-cave a été proposée par Orozco [118] en 1978
comme une alternative de I'ASRD de Warren avec le méme objectif : dériver
selectivement le sang veineux des varices cesophagiennes sans modifier la
pression portale. Ses indications pourraient étre I'absence de rein gauche ou une
variation anatomique de la veine rénale gauche ou encore un petit diametre de
cette derniere, empéchant la réalisation d'une anastomose spléno-rénale distale
telle gquelle a été décrite par Warren. En plus, elle permet un drainage meilleur a

travers I’anastomose du fait d’un gradient spléno-cave plus grand.
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La technique consiste a disséquer la veine splénique le long de la face
postérieure du pancréas jusqu’a la jonction spléno-meésentérique qui est libérée,
la VS est coupée a cette jonction, la veine mésentérique inférieure est ligaturée.
La veine rénale est disséquée jusqu’a sa jonction avec la VCI. L’anastomose
spléno-cave termino-latérale est alors pratiquée, a points separés de fil
vasculaire fin, les nceuds étant faits a I'extérieur. Le plan postérieur est fait en

premier, en débutant par le point du milieu.

La méme dévascularisation que celle du procéde de Warren est réalisée,

pour tenter de préserver la sélectivité de l'anastomose.

Fig.42 : Vue d’ASCD apres dissection large de la VS et la VVCI [109].
» Variantes :

- ASC seélective indirecte : qui est réalisée quand la VCI n’est pas retrouveée,
génée par la VMS ou quand la VS est courte. Apres dissection de la veine
splénique et libération de la veine rénale gauche qui est coupée pres du hile
rénale, son bout proximal est fermé, son bout distal est relie a la VS. Une

dévascularisation peut étre associee.
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- ASC sélective avec greffon : décrite par Guharay en 1977 ; il interpose
entre la VS et la VCI un greffon prothétique en Dacron. Les résultats semblent
encourageants, les indications sont celles de I’ASC distale associée a une
longueur insuffisante de la V.S pour faire I’anastomose.

3. Reperfusion portale ou shunt mésentérico-Rex :

C’est une technique nouvelle qui est venue enrichir et améliorer la prise en
charge chirurgicale de I’hypertension extra-hépatique. L’idée de reperfusion
portale avait été exprimée pour la premiere fois en 1992 par De Ville de Goyet
[119] qui a indiqué cette technique chez sept transplantés hépatiques ayant
présenté une thrombose portale. Ensuite, cette technique a été essayee dans le
traitement chirurgical des cavernomes portes par De Ville de Goyet et d’autres
équipes européennes et ameéricaines [120-126].

Du fait de la nature physiologique de cette procédure elle tend a devenir la
technique préférentielle du traitement curatif de I’'HTP pré-hépatique sur foie
sain et de ses complications, puisqu’elle enleve I’obstacle pré-hépatique,
décomprime la circulation splanchnique et récupere un flux portal intra-
hépatique quasi physiologique, contrairement aux autres interventions de
dérivations portosystémiques [127].

L’intervention consiste a interposer un greffon autologue, au mieux
jugulaire, iliaque ou fémoral (une prothese Gore Tex peut étre utilisee mais a
haut risque de thrombose), entre une veine du systeme porte extra-hépatique
(SPEH) et la branche portale gauche au niveau du récessus de Rex dans le sillon
ombilical, seul point ou le systeme porte intra-hépatique (SPIH) peut étre
facilement approché, du fait de la liberté de la veine portale gauche, située entre
les deux branches du segment Il et 111, de toute artére ou tout canal biliaire, et du
fait que cette veine est assez large et longue a ce niveau pour y construire une
anastomose [128].
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?f/ Veine ombilicale

Fig.43 : schéma représentatif du siege du récessus de Rex (cercle rouge), zone recevant
I’anastomose portale durant un shunt méso-Rex. Ves : vésicule biliaire ; branches portales en
gris foncé canaux biliaires en gris clair ; arteres hépatiques en noir [127].

Il faut donc, pour cette intervention, un SPEH de bonne qualité pouvant
accueillir une anastomose, exploré au mieux a I’aide d’un angio-scanner ou une
angio-IRM, compléteé si nécessaire par une angiographie, et un SPIH perméable
et dont les branches droite et gauche se continuent ; la phlébographie sus-
hépatique bloquee est actuellement le seul examen permettant de montrer des
SPIH permeéables non visibles par les autres techniques d’imagerie, mais aucun
examen complémentaire n’est nécessaire si le SPIH est bien vu et perméable a
I’écho-doppler, sachant qu’un SPIH de petit diametre, du fait d’une
hypoperfusion porto-hépatique chronique, ne constitue pas une limite absolue
pour I’indication d’une anastomose meso-Rex [127].

La premiere étape est de confectionner I’anastomose du greffon avec la
branche portale gauche aprés isolement du ligament rond, dissection du
parenchyme hépatique dans la scissure ombilicale et mise a nu du récessus de
Rex ; cette dissection du foie peut se faire par voie supérieure ou inférieure mais
I’abord inférieur est préférable du fait de I’absence a ce niveau de rapports
anatomiques artériels ou biliaire qui puissent géner la dissection.
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Fig.44 : vue opératoire d’une anastomose méso-Rex [173].
A gauche : préparation du récessus de Rex avec exposition du site d’anastomose. A droite :
anastomose établie 1 : greffon jugulaire ; 2 : récessus de Rex mis a nu et libéré des structures autour
dans la scissure ombilicale ; 3 : ligament ombilical ; 4 : segment IV du foie.

Quant a I’anastomose extra-hépatique, la veine habituellement utilisée est
la VMS comme dans I’expérience originale de De Goyet ou le greffon est
anastomosé avec la VMS apres avoir traversé le mésocbélon ; des variantes ont
été aussi décrites ou on utilise des veines en continuité avec la circulation
splanchnique comme une veine splénique, une VMI, une volumineuse veine
pancréatico-duodénale ou une veine coronaire stomachique, qui ont un trajet
plus court et qui ne nécessitent qu’une seule anastomose a confectionner, avec le
récessus de Rex [129]. Par ailleurs, une veine ombilicale repermeabilisée a pu

récemment étre utilisée [130] avec succes.
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Fig.45 : differentes voies de reperfusion portale.
A: depuis la VMS ; B: depuis la VS ;C: depuis une veine pancréatico-duodénale [127].

Recanalized
Umbilical Vein

Vein

Y’s‘ﬂ%

Fig. 46: schéma illustrant un shunt méso-Rex utilisant
une veine ombilicale reperméabilisée [130].

Une fois I’anastomose est bien établie, un écho-doppler peropératoire pour
contréler la permeéabilité du shunt est indiqué. L’HTP diminue rapidement
guand I’anastomose est fonctionnelle, tandis que la restitution d’un SPIH normal
s’obtient progressivement en quelques semaines [127]. Dans I’expérience de
Gehrke et al., un bon flux portal intra- hépatique partant de la branche gauche a
celle droite a été rapidement noté apres un shunt méso-Rex chez
13 enfants [131].
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Fig.47 : vue schématique montrant la disparition d’un cavernome

et des collatérales veineuses du systéme porte
(A) apres succes d’une reperfusion portale (B). 1- shunt méso-Rex ; 2- VMS ; 3- récessus de Rex ; 4-
branche portale droite ; 5- branche portale gauche ; 6- branche du segment 111 du foie [131].

La principale complication des reperfusions portales chirurgicales est la
thrombose du greffon veineux ou prothétique d’ou I’intérét de choisir un shunt
non coudé et de trajet court et de bien disséquer le parenchyme hépatique autour

du Rex car il pourrait exercer une compression sur I’anastomose.
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B. Indications chirurgicales

On distingue deux circonstances d’intervention : celle ou I’urgence
s’impose soit par rupture des varices oesophagiennes récidivantes ou
persistantes, soit par hémorragie au cours ou au deécours d’une intervention
chirurgicale ; I'autre a froid a visée prophylactique. Ce choix d’intervention est

influencé par la présence ou non d’un hypersplénisme.
1. Prevention primaire de I’hémorragie variqueuse:

La dérivation méso-Rex peut étre pratiquee a visee prophylactique a un
tres jeune &ge chez les enfants porteurs d’une obstruction de la veine porte extra-

hépatique.

Plusieurs études récentes*, effectuées dans ce sens, sont parvenues a
obtenir des résultats satisfaisants. Pourtant, I’efficacité de cette intervention, du
fait de sa pratigue courante chez des enfants a un &ge avancé, peut étre
compromise par une altération hépatique secondaire a la diminution de la
perfusion portale hepatique. Une analyse récente de I’histoire naturelle des
enfants atteints d’une OVPEH a constaté le développement d’une atrophie
progressive du réseau veineux porte intra-hépatique évoluant au fur et a mesure

que I’enfant avance dans I’age.

Scholz[132], dans une étude ou la dérivation méso-Rex a été effectuee
dans le but de prévenir I’hémorragie variqueuse chez des enfants atteints d’une
OVPEH, a rapporté une disparition des varices cesophagiennes et une réduction

significative de la SMG chez la plupart des enfants.
Des résultats similaires ont été enregistrés par De Ville De Goyet[133].
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Pour Krebs-schmitt[134], une dérivation méso-Rex réussie a permis non
seulement d’éliminer les symptébmes de I’HTP mais aussi d’améliorer la

fonction hépatique en rétablissant un flux portal quasi-normal.

Ceci dit, cette technique a une place considérable dans la prévention
primaire des complications hémorragiques digestives de I’HTP chez I’enfant.

Elle ne devrait pas étre retardée en raison des contraintes d’age ou de taille.
2. Traitement d’une hémorragie variqueuse active :

La place de la chirurgie des hémorragies variqueuses actives a beaucoup
diminué depuis I’introduction de traitements alternatifs qui sont les drogues
vasoactifs de type vasopressine et ses dérives, somatostatine et ses dérivés et
surtout depuis Iintroduction du traitement endoscopique des varices
oesophagiennes (sclérothérapie et ligature) et du traitement radiologique ou
shunt porto-sus hépatique par voie transjugulaire. Dans six études
controlées[135], il a été montré que la chirurgie était toujours plus efficace sur
I’arrét de I’hémorragie que les traitements non chirurgicaux mais cette meilleure
efficacité s’accompagnait d’un taux de mortalité opératoire et d’encéphalopathie
hépatique elevé notamment chez les patients ayant une fonction hépatique
altéree. Dans ces conditions, il est actuellement a peu prés admis que la
chirurgie d’urgence est réservee aux malades chez qui les traitements non
chirurgicaux n’ont pas permis d’arréter I’hémorragie (persistance ou récidive a
court terme, surtout par rupture de varices gastriques) [136,137,138], situation

exceptionnellement rencontrée de nos jours.
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Néanmoins, pour Orloff [139], la chirurgie notamment la dérivation porto-
cave pourrait étre pratiguée comme traitement de premiere intension de
I’hémorragie variqueuse active avec une mortalité opératoire et un taux d’EH
plus faible a condition que la PEC soit rapide dans les 8h suivant le saignement
et que le patient bénéficie d’une surveillance rigoureuse dans un systéme de soin

organise.

L’intervention en urgence doit étre rapide, la moins hémorragique possible
et précédee d’une réanimation adaptée. Plusieurs interventions sont possibles en
urgence. Quand un traitement chirurgical est envisagable, la dérivation porto-
systémique totale (porto-cave ou méso-cave de Drapanas) est préconisée en
premiére intension en raison de sa simplicité technique et de sa rapidité
d’execution ( nécessité de la perméabilité de la Veine Porte ou de la VMS)
[140,141]. La dérivation séléctive de Warren pourrait étre utilisee comme
traitement d’urgence chez certains patients a risque faible (selon la classification
de child) et qui présentent une hémorragie active modeérée [141,142]. La
dévascularisation oeso-gastriqgue a un r6le limité dans la prise en charge des
hémorragies variqueuses actives en raison de I’incidence élevée des réecidives
hémorragiques, mais elle peut étre utile dans en cas de contre-indications a la

chirurgie dérivatoire ( ex : thrombose du systeme porte) [141,143].

Dans notre série, Aucun de nos patients n’a bénéficié traitement chirurgical
en urgence et la prise en charge des hémorragies variqueuses actives s’est

limitée a la transfusion sanguine qui a été faite chez 4 patients (57%).
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3. Prévention d’une récidive hemorragique :

La décision thérapeutique dépend de la prédictibilité du risque. Ce sont les
données de la fibroscopie qui sont les plus précises dans ce point, et I’examen
doit étre renouvelé régulierement. Si les varices apparaissent peu tendues, sans
congestion de la muqueuse, il est tout a fait possible de n’envisager aucun
traitement actif [144], dans la mesure ou un certain nombre de conditions soient
remplies ; il faut que la surveillance du patient puisse étre assurée de maniére
rigoureuse et que I’environnement médical (médecin traitant, hépital le plus
proche) soit disponible et parfaitement informeé des risques et des mesures a
prendre en cas d’hémorragie. De plus, certaines mesures préventives de base
sont indispensables en particulier la proscription de tous les médicaments
pouvant favoriser une hémorragie a savoir les antiagrégants plaquettaires, les
anticoagulants, et les ulcérigenes (AINS, corticoides). D’autre part, la
prescription d’un bétabloguant en absence de contre-indications (asthme,
insuffisance cardiaque...) est souhaitable ; il faut insister sur la gravité d’un arrét
brutal du médicament, acte responsable d’une récidive pouvant étre fatale. Par
contre, en cas de signes d’HTP majeure (varices tendues, congestion de la
muqgueuse cesophagienne) ou en cas d’hémorragie digestive, le traitement
d’hémostase fait appel le plus souvent aux méthodes endoscopiques : Sclérose
ou ligature élastique. Ces méthodes assurent I’éradication des varices avec un
taux de 88 a 95 %, la ligature étant plus rapide que la sclérothérapie [145,146] ;
cependant, leur pratique est tres limitée dans notre contexte ; d’une part, parce
que cela nécessite un praticien expert et un anesthésiste pédiatre disponible

(difficultés techniques limitant la ligature chez le petit enfant) et demande un
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suivi régulier avec des séances repétées, condition impossible chez des malades
habitant loin et vivant dans des conditions socioéconomiques défavorables
comme c’est le cas de la quasi-totalité de nos patients ; d’autre part, parce cette
thérapie constitue un traitement symptomatique et ne corrige pas |’hypertension
portale ainsi que ses autres complications tels que I’hypersplénisme d’ou un taux
de récidive précoce avant méme I’éradication des varices, atteignant 26 a 39 %
des cas et un taux apres I’éradication de 12 a 31 % [145,147]. De plus, des
varices gastriques ou de siege ectopique ainsi qu’une gastropathie sévere
échappent généralement au traitement endoscopique et sont a haut risque de

récidive d’ou I’intérét d’une intervention décompressive.

Plusieurs études contrélées[148], ont comparé les résultats de la chirurgie,
principalement de I’opération de Warren, a ceux de la sclérose endoscopique des
VO dans la prévention des récidives hémorragiques variqueuses. Ces études ont
généralement mis en évidence un avantage de I’opération de Warren par rapport
a la sclérothérapie sur le risque de récidive hémorragique mais pas d’avantage
en terme de survie. L’indication opératoire ne parait donc légitime que chez les
malades qui ont une récidive malgré un traitement medicamenteux par p-

bloquant correctement suivi et / ou un traitement endoscopique des VO.

Ceci dit, la chirurgie garde une grande place dans le traitement de cette
pathologie. C’est souvent des patients ayant besoin de transfusions itératives,
d’un traitement endoscopique répétitif et dont la prise en charge médicale n’est
pas codifiée, ou c’est encore des patients indisciplinés ou habitant loin d’un

centre pouvant traiter I’hémorragie en urgence.
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Une fois I’indication chirurgicale est posee, un bilan local minimal
comportant un écho-doppler ou mieux un angio-scanner permettra de préciser
I’état des veines du systeme porte. Un autre bilan régional recherchera des V.O
par fibroscopie et précisera leur hauteur, leur grade et les lésions associées.
L’examen biologique et notamment la fonction hépatique constitue un élément
essentiel du le bilan préthérapeutique puisqu’il permet, en se basant sur la
classification de Child, de sélectionner les patients pour la chirurgie . Pour
Hermann et al [149], seule les patients avec une fonction hépatique conservée
sont candidats a la chirurgie. Cette sélection, adoptée par la plupart des
chirurgiens, a permis une nette amélioration de la mortalité opératoire et de la
survie a long terme[150,151].

Le bilan d’opérabilité etant fait, le choix de I’intervention dependra de
I’état du réseau veineux porte et de I’expertise de I’équipe chirurgicale qui
prendra en charge I’enfant. Par ailleurs, elle devrait éviter les complications
graves comme I’encéphalopathie hépatique.

» Anastomose portocave :

La deérivation portocave termino-latérale ou latéro-latérale n’a pas une
grande place dans la prévention secondaire de I’hémorragie variqueuse
esophagienne.

Pour la plupart des équipes chirurgicales [24,152,153,154],et du fait du
détournement total du sang porte vers la circulation cave, I’anastomose porto-
cave totale a été responsable d’une augmentation du taux d’incidence de
I’encéphalopathie hépatique, d’une aggravation des lésions hépatiques

préexistantes et d’une survie a long terme réduite.

167



Chirurgie de I’hypertension portale chez I’enfant

La Dérivation porto-cave par I’intermédiaire d’une prothese vasculaire en
PTFE de petit diametre(8 ou 10mm) ou Dérivation porto-cave partielle a
I’avantage de diminuer la pression portale tout en conservant le flux sanguin
portal hépatopete ce qui permet a la fois de réduire le I’incidence de
I’encéphalopathie hépatique et de préserver la fonction hépatique. Cette
technique est recommandée chez les patients porteurs d’une HTP a fonction
hépatique préservee(normale ou child A/B) qui présentent une contre-indication
a la I’anastomose sélective de WARREN (ex: spléenectomie, veine splénique non
anastomosable)

Sarfeh[111], dans une étude comparant deux groupes de patients
cirrhotiques, le 1% traité par une APC partielle(prothése. vx. en PTFE de 8mm
diamétre,n=14) et le 2°™ traité par une APC totale (prothése vx de 16mm
diametre, n=16), a rapporté un taux d’incidence de I’EH plus faible aprés la
dérivation partielle ( 21% vs 64%), un contrdle hémorragique dans 100% des
cas avec une permeéabilité a long terme du greffon supérieure a 95% chez les
deux groupes. Une évaluation postopératoire par portographie a retrouvee une
préservation du flux portal hépatopéte dans 93% chez le 1% groupe et dans 0%
chez le 2°™ groupe aprés 2ans de suivi. Cependant, il n’y avait pas de différence
significative concernant le survie a long terme (80% vs 85%).

Des résultats similaires ont été enregistres dans les séries de
Fernandez[156], Adam[157] et Hillebrand[155], avec un contréle hémorragique
supérieure a 88%, une incidence de I’EH inférieure a 20% et une perméabilité
du greffon supérieure a 90%. La survie a long terme n’a pas été satisfaisante et
cela a été lié principalement a I’absence de la sélection des patients cirrhotiques
pour la chirurgie.
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» Anastomose meso-cave :
La dérivation meso-cave est considérée par de nombreuses équipes

chirurgicales comme une bonne alternative thérapeutique a la dérivation
splénorénale distale de WARREN (thrombose de la VS, VS de calibre
insuffisant, splénectomie antérieure). Elle est aussi indiquée chez les patients
souffrant d’une HTP avec une insuffisance hépatocellulaire nécessitant une
transplantation hépatique dans un avenir proche. Elle est tres intéressante chez le
petit enfant, elle permet d’intervenir des I’a4ge de 4 a 5 ans car la VCI est déja
assez volumineuse. L’efficacité de cette intervention est indiscutable : elle
permet de decompression du systeme porte, conserve la rate et évite la
dissection de I’espace porte ce qui faciliterait la réalisation d’une TH probable

ultérieure.

Sigalet[167],Scudamore[169],kotiv[168] et Malik[164] ont tous enregistrés

un contréle hémorragique dans 100% des cas apres un suivi entre 1 et 4 ans.

Cette technique a été proposée pour tenter de mieux respecter le flux portal
du fait de sa topographie en amont sur le territoire mésentérique, pourtant,
plusieurs séries ont montré qu’il n’y avait pas de différence significative entre la
dérivation méso-cave et porto-cave termino-latérale concernant I’incidence en
EH et la survie surtout en cas de mise en place de prothéeses vasculaires de grand
diametre(>ou= a 14mm).[163,170,171]
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Isaksson[163], dans une etude ou 45 patients cirrhotiques ont recu une
dérivation méso-cave par interposition d’un greffon prothétique en PTFE de 14
mm de diametre, a rapporté une inversion du flux sanguin portal chez les 2/3 des
cas, avec un recul de 12 mois.

Dans une autre étude a propos de 60 AMC par interposition greffon
prothétigue en PTFE de 14 mm effectuées chez des patients cirrhotiques,
Hannesson[170] a constaté une inversion du flux portal hepatique dans 100%
des cas associée a un taux de I’EH de 20 % apres une surveillance de 24 mois.

L’utilisation du greffon veineux (jugulaire) et I’avenement des protheses
vasculaires en PTFE de petit diametre( 8al0Omm) a transformé I’AMC en
dérivation partielle ce qui a permis de diminuer le taux de I’EH. En outre, ces
prothéses ont réussi a obtenir un taux de thrombose de shunt plus faible comparé
au Dacron dont la pratique a été largement abandonnée.

Leal.N[158], dans une étude a propos de 7 AMC par interposition d’un
greffon jugulaire réalisées chez des enfants souffrant d’HTP présinusoidale avec
des hémorragies digestives variqueuses, a rapporté une thrombose du shunt dans
1 cas(14%) avec une absence de cas d’EH apres une durée de suivi moyenne de
32 mols.

Pour Shields[159], 57 patients souffrant d” HTP sur une hépatopathie ont
été traités par une AMC par prothese vasculaire en PTFE de petit
diametre(10a12mm) et contrélés pendant 6 ans. 31 patients avaient un stade A
de child, et 26 un stade B. Les résultats ont été marqués par une récidive
hémorragique dans 5% cas, une perméabilité du greffon dans 95% cas et un taux
d’EH de 9%. La survie a 6ans etait de 80%( child A =88%,child B=67%).
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Paquet[160], a réalise 72 AMC avec interposition d’une prothese vasculaire
en PTFE de 10 a 12mm de diametre chez des enfants souffrant d’une
hémorragie variqueuse récidivante évoluant sur une HTP avec une fonction
hépatique préservée ( child A=39,childB=33).il a été enregistré une récidive
hémorragique dans 5% cas, une EH dans 8% des cas et une permeéabilite du
greffon dans 95% cas, avec un recul de 84 mois. I’exploration hémodynamique
post opératoire a révélée une préservation de la perfusion portale hepatique chez
tous les patients avec une réduction significative apres 3 ans. La survie moyenne
a 7ans etait de 75%(85% stade A, 65% stade B).

Pour Isakov[161], 78 enfants porteurs d’un CP compliquée d’une
hémorragie variqueuse cesophagienne et dont I’Age moyen était de 6,5ans
avaient bénéficiés d’une AMC par greffon jugulaire. Aucun cas de thrombose du

shunt ni d’EH n’a été signale.

Dans la série de Hay.JM [162], 10 AMC avec interposition d’un greffon
jugulaire ont été réalisées chez des enfants dont I’age était compris entre 2-15
ans. Les causes sous jacentes comprenaient une cirrhose hépatique dans 6 cas et
un CP dans 4 cas. Une surveillance post opératoire par eéchodoppler a montré

une permeabilité greffon dans 100% des cas(8/8), avec un recul de 2ans.

Pour Malik[164], 22 patients porteurs d’une HTP sur un syndrome de Budd
Chiari ont éte traités par une AMC par prothese vasculaire en PTFE de 8mm de
diametre. Il a été révele une absence de I’EH avec une perméabilité shunt dans

100% des cas apres 1 an de surveillance.
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Kilic [165], dans une étude a propos de 27 enfants atteints d’un SBC traités
par une AMC par greffon veineux jugulaire, a rapporté un taux de perméabilité
de I’anastomose dans 90% des cas avec une survie a 3,5 ans de 95%.

Dans la serie de Kral[166], 4 patients ont recu une AMC par intermédiaire
d’une prothese vasculaire en PTFE de 8mm de diametre. Il a été noté une
préservation d’une perfusion portale hepatopete dans 100% des cas et une
absence de thrombose du greffon, avec un recul de 1 an.

Dans notre série, 3 interventions type Drapanas, I’'une par un greffon
hypogastrique et les deux autres par un greffon jugulaire ont été confectionnées
chez des enfants agés de 6 ,7 et 9 ans qui présentaient des hémorragies
variqueuses récidivantes et chez qui la VS était thrombosée dans 2 cas. Le
diametre de la VMS était compris entre 9 et 14mm. Les résultats ont été
marques par une thrombose précoce du greffon associée a une ascite dans 1
cas(33%). Par ailleurs, aucun cas de récidive hémorragique ni d’EH n’a éte
enregistre, avec un recul de 2ans.

» Anastomose spléno-rénale distale de Warren :

L’intervention sélective de Warren a pour but de réaliser une
décompression des VO en maintenant un flux veineux portal vers le foie afin de
diminuer les risques d’EH et d’insuffisance hépatique observés apres les
dérivations portales totales. L'ASRD est techniquement plus difficile que I'APC
et 'AMC. Les difficultés proviennent essentiellement de la dissection de la
veine splénique. Elles peuvent aussi provenir du trajet anormal de la veine
rénale gauche. Cependant, cette technique reste pour un grand nombre
d’équipes le traitement chirurgical de reférence de I’'HTP chez I’enfant a
condition que la fonction hépatique soit conservee et que la VS soit perméable et
de gros calibre.
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Dans une étude ou la DSRD a été comparée a la sclérothérapie
endoscopique dans la prise en charge des VO, Spina [173] a rapporté un taux de
récidive hémorragique plus faible chez le groupe traité par la deérivation de
Warren( 5% DSRD vs 20% sclérotherapie),avec un recul de 2ans. Des résultats
similaires ont été cités par Rikkers et al[174] avec un taux de récidive
hémorragique apres une DSRD et apres une sclérotherapie respectivement de
17% et de 60%.

Pour Layton[175] et Rikkers[172], la DSRD a permis un contrble

hémorragique aussi performant que la dérivation totale .

Warren[177], dans une étude a propos de 24 patients traités par une DSRD
et suivi pendant une durée moyenne de 5ans, a enregistré des résultats
satisfaisants avec un taux de perméabilit¢ du shunt de 92%, une perfusion
portale préservée dans 100% des cas, une recidive hémorragique dans 12% cas

et une absence d’EH.

Parmis 28 derivations de Warren realisées par Gouillat et al[178], 10
avaient bénéficiés d’une angiographie mésentérique de contrble qui a objectivée
une préservation de la perfusion portale hépatique dans 100% des cas, avec un

recul de 5ans. L’EH a été rapportée dans 3 cas( 10%).

Pour Maksoud[179], 21 enfants &gés entre 4 et 15 ans ont recu une
dérivation sélective de Warren. La perfusion portale hépatique a été conservée
dans 100% cas(5 /5). Une thrombose de I’anastomose a été noté dans 23%(5
cas), cependant, aucun cas d’EH ni de récidive hémorragigue n’a été signalé,

avec un recul entre 6 mois et 6 ans.
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Popescu[176], dans une étude a propos de 3 ASRD effectuées chez des
patients cirrhotiques avec un stade A de child, a révélé I’absence de I’'EH avec
une préservation de la fonction hépatique chez tous les patients apres 1 an de
suivi.

L’ASRD de Warren, comparée durant ces 30 dernieres années a d’autres
techniques chirurgicales, a clairement montrée un taux de récidive hémorragique
et d’EH plus faible [184]. Par ailleurs, elle a montrée sa capacité a reduire
I’incidence de thrombose du shunt [182,183]. Selon Bismuth[180], cette
réduction est liée essentiellement a une acquisition d’une meilleure maitrise de
la chirurgie de Warren. Flammant[181], a rapporté un taux de perméabilité de
shunt supeérieure a 95% parmi 110 patients traités par la ASRD, avec un recul de
5ans. Cette augmentation a eté expliguée par le fait qu’il est parvenu a maintenir

un débit sanguin éleveé a travers I’anastomose.

Maksoud[183], dans une étude ou 7 enfants porteurs d’une HTP avec
hémorragie variqueuse récidivante ont recu une ASRD, a noté une thrombose de

shunt dans 2 cas ( 28%) apres 6 mois de surveillance .

Dans notre série, 4 dérivations sélectives de Warren, I’une avec et les 3
autres sans déconnexion azygo-portale, ont été réalisees chez des enfants
porteurs d’une cirrhose hépatique ( 2 cas: n° 2,4) et d’un CP ( 2 cas :n° 10,13)
qui présentaient des récidives hémorragiques variqueuses avec une fonction
hépatique normale. Le diametre de la VS était compris entre 6,8 et 10,9mm. Les
résultats ont été marqués par I’absence de mortalité opératoire, un contréle
hémorragique chez tous les patients, une thrombose précoce de shunt dans 1 cas

(n°2) et une absence d’EH aprées une période moyenne de suivi de 16 mois.
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» Anastomose spléeno-cave :

La dérivation sélective spléno-cave est considérée comme une bonne
alternative thérapeutique a la DSRD de Warren quand la veine rénale gauche
n’est pas anastomosable[186,187]. Pour Madiba[185], I’ASC distale a été
indiquée pour la présence d’une veine rénale gauche retro-aortique chez un cas
d’HTP sur une bilharziose hépatique compliquée d’une hémorragie variqueuse
récidivante. L’anastomose a été perméable apres 18 mois de controle.

Dans I’étude de Atta[186], 26 ASC distales a été effectuée pour une
anomalie congeénitale de la veine rénale gauche. Le taux de mortalité opératoire
était de 7,7%( 2/26), une thrombose précoce de I’anastomose a été documentée
dans 4 % des cas (1/24). La dérivation a été étudiée entre 1 et 4 ans chez 14
patients et a montrée une perméabilité dans 100% cas. La perfusion portale,
évaluée a 1 sem et a 3ans apres I’ASC, a été préservée respectivement dans 95%
et dans 57%cas.

Orozco[187], dans une série ou I’ASCD a été effectuee chez 33 patients
porteurs d’une hépatopathie a fonction préservée(27 avaient un stade A child, 6
stade B child), a enregistré une mortalité opératoire dans 5 cas(15%), une
récidive hémorragique chez 2 patients(6%), une obstruction du shunt dans 1
cas(3%) et une EH dans 2 cas(6%). La survie a 5ans et a 10ans était
respectivement de 55% et de 47%.

Guharay [188], a rapporté un taux de contréle hémorragique dans 100% cas
avec une absence d’EH ni de thrombose du shunt chez 9 enfants traités par une
ASC distale, avec un recul de 12mois. Il a constaté ainsi que cette technique a
permis d’apporter des résultats meilleurs par rapport a I’APC et ’AMC
concernant la survie a long terme et la I’incidence en EH.
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Pour Cai.J[189], I’ASCD a apporté des résultats satisfaisants avec un taux
de mortalité opératoire de 7,5%(5/66),une récidive hémorragique dans 7,5% cas,
une absence de cas d’EH et une survie a 5ans de 70%.

Dans notre série, I’ASCD a été réalisée chez 1 enfant agé de 8 ans qui
présentait une hémorragie variqueuse sur une fibrose hépatique congenitale avec
un rein gauche polykystique. Le diamétre de la veine splénique était de 12,5mm.
Aucune complication post opératoire n’a été révelée apres 10 mois de
surveillance.

» Déconnexion azygo-portale ou devascularisation :

La chirurgie non dérivatoire, notamment [I’intervention de Sugiura
modifiée, la chirurgie de Hassab ou la dévascularisation cesogastrique seule, est
essentiellement réservée aux situations de contre-indication anatomiques des
shunts (thrombose extensive spleno-mesentérico-portale ou des veines de trop
petits diametre ) ou de manque d’expertise chirurgicale en matiere de la
dérivation porto-systémique. Pour la majorité des équipes chirurgicales, la
déconnexion azygo-portale est une bonne alternative thérapeutique a la
deérivation chirurgicale a condition qu’elle soit pratiquée chez des enfants ayant
une fonction hépatique préservée [190,193,194].

Dans I’étude de Dibi [33], en raison de I’état défectueux des veines ne
permettant pas la réalisation d’une derivation veineuse, 5 interventions de
Sugiura ont été réalisées avec bonne évolution dans les 5 cas, et 3 DAP sans
splénectomie, avec des récidives hémorragiques dans un cas qui a nécessité par
la suite un traitement médical par les B-bloguants. L’age des enfants était
compris entre 9 mois et 12 ans. Pour la méme indication, une splénectomie a été
réalisée dans 3 cas sans recidives hémorragiques, une ligature de I’artere
splénique et de la veine coronaire stomachique dans 3 cas avec des récidives
hémorragiques dans 1 cas ayant nécessité la réalisation d’une ASRD.
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Mathur [190], dans une série de 68 patients atteints d’une HTP non
cirrhotique, a réalisé une chirurgie de Sugiura modifiée (dévascularisation
eesogastrique + transsection cesophage) pour une thrombose extensive spléno-
portale. Un contr6le hémorragique a été enregistré dans 90%cas et une survie a 5
ans dans 88% des cas. Cependant, une sténose cesophagienne est survenu dans

15% des cas.

Orozco[191], dans une étude a propos de 27 patients porteurs d’une TVP
traités par une chirurgie de Sugiura(14 cas) et par une Sugiura modifiee( 9 cas),
a rapporté des résultats similaires avec une un taux de récidive hemorragique de

7% et une survie a 5ans de 82%.

Pour Ohashi [194], 46 patients porteurs d’une HTP primitive avaient recu
une dévascularisation cesogastrique dans le but de prévenir I’hemorragie
varigueuse avec une chirurgie de sugiura chez 37 patients, une sugiura modifiée
chez 3 patients et une chirurgie de Hassab chez 6 patients. Le taux d’éradication
des VO était de 78% apres I’intervention de sugiura, de 100% apres une Sugiura
modifiée et de 50% apres la chirurgie de Hassab. Le taux cumulatif de récidive
hémorragique était de 5,1% a 5ans et 9,8% a 15ans. La survie globale a 5, 10 te
15 ans était respectivement de 88%, 78% et 59%.

Pour Haciyanli [195], une chirurgie de Sugiura modifiée a été pratiquéee
chez 10 patients atteints d’une TVP (4cas) et d’une cirrhose hépatique (6
cas dont 3 avaient un stade C child). Durant un suivi post opératoire moyen de
27 mois, il a été rapporté une récidive hémorragique dans 1 cas, une EH dans 1

cas ( 10%) et une mortalité chez les 3 cas qui presentaient un stade C de child.
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Pour Johnson[192], la DOG seule a permis un controle hemorragique aussi
performant que la technique de Sugiura(Devascularisation et transséction
cesophage) avec des taux de recidives hémorragiques respectifs de 93% et de
92%. la chirurgie de Sugiura a été responsable d’une sténose cesophagienne dans

15% des cas.

Goyal [193] a pratiqué une dévascularisation cesogastrique isolée chez 22
enfants porteurs d’une HTP non cirrhotiques compliquée d’une hémorragie
variqueuse digestive avec une récidive hémorragique dans 10% des cas et une

survie a 4 ans dans 95%.

Malgré que la dévascularisation ne traite pas I’'HTP, elle a I’avantage de
préserver le flux portal hepatopéte de la méme maniere que la dérivation
selective et de maintenir la survie notamment chez les enfants a risque faible.
Ezzat et al[196], dans une étude a propos de 131 patients porteurs d’une cirrhose
hépatique( child A/B) traités par une chirurgie de Hassab et par une DSRD de
Warren, a enregistre une recidive hémorragique plus importante apres la
chirurgie de Hassab( 27%) comparée a la dérivation de Warren(5%) ,un taux
d’EH respectivement de 7% et de 18% et une survie a 6 ans similaire chez les

deux groupe.

Dans notre série, une dévascularisation cesogastrique isolée a été effectuée
chez une fille de 7 ans( cas N°12) qui présentait des hémorragies variqueuses
récidivantes évoluant sur une thrombose étendu du systeme porte. Un suivi post
opératoire de 18mois a été marque par une absence de récidive hémorragique

avec persistance des varices eesophagiennes a la FOGD.
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» Reperfusion portale ou shunt méso-Rex (bypass surgery):

Dans une premiere expérience a Bicétre [197], 17 enfants ages de 2 a 16
ans ont beénéficié d’un shunt méso-Rex comme traitement de leur CP.
L’anastomose est restée perméable dans 11 cas. Devant I’échec de la
reperfusion, une réintervention dans les 6 cas restants a été réalisée, avec
confection d’un shunt coronaro-Rex avec succes dans 1 cas, d’un shunt méso
cave type Drapanas avec succes dans 3 cas, d’un shunt spléno-rénal avec echec
dans 1 cas et le dernier malade a pu bénéficier, un an aprées un échec précoce,
d’une seconde reperfusion portale méso-Rex a I’aide d’une prothese PTFE qui

est restée perméable.

Selon les résultats d’une série anglaise publiee par Sharif et al. [198] a
propos de 24 enfants, 23 (96 %) ont gardé leur shunt méso-Rex perméable, dont
une prothése Gore-Tex, et ont présenté une régression nette de I’hypertension
portale avec absence de réecidive hémorragique, disparition des VO a
I’endoscopie et réduction de la taille de la splénomégalie qui est devenue

impalpable dans un 30 % des cas.

Dasgupta et al. [199] a décrit, dans sa série la plus large (34 enfants) avec
un long suivi de 1 a 7 ans, un taux de perméabilité du shunt méso-Rex de 91 %.
Il a aussi constaté chez ces enfants une amélioration nette de la qualité de vie et
une accelération de la croissance ; cette derniere a été confirmee
par Stringer [200].
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Mack et al. [201] et Chiu [202] ont montré que la reperfusion portale est
responsable d’une annulation des perturbations systémiques liées a I’OVPEH;
qguand le shunt est perméable, elle corrige les anomalies de coagulation
préexistantes, améliore les capacités cognitives de I’enfant et supprime une

encéphalopathie secondaire a une dérivation porto-systémique antérieure.

Pour Chen[203], 5 enfants traités par une dérivation méso-Rex ont
bénéficiés d’une échodoppler abdominale qui a mis en évidence une
perméabilité de [I’anastomose avec une augmentation du flux portal

intrahépatique chez tous les cas apres un suivi de 3 ans .

Dans la série de Gueérin[204], 43 enfants porteurs d’un TVP ont bénéficié
d’une dérivation méso-Rex par un greffon veineux jugulaire. I’intervention s’est

compliquée d’une thrombose de shunt dans 4 cas ( 9%) et a échoué chez 11 cas.

Récemment, un groupe d’expert [205] a conclu qu’une anastomose meso-
Rex, quand elle est faisable, devrait étre considéree chez des enfants ayant une
OVPEH comme une alternative efficace et meilleure des dérivations porto-cave
ou des autres modalités thérapeutiques ; en effet, contrairement aux autres
méthodes, elle traite et corrige non seulement ’HTP et ses complications
hémodynamiques(encéphalopathie hépatique) mais elle possede un pouvoir
curatif définitif de cette pathologie en restituant un flux portal physiologique des
territoires splanchniques vers le foie [144]. D’ailleurs, une anastomose porto-

systémique serait toujours possible apres cette chirurgie.
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4. La splenomégalie et I’hypersplénisme :

Constamment présente, la splénomégalie s’accompagne souvent d’un
hypersplénisme avec un retentissement clinique notamment sur la croissance et
le risque hémorragique. Ailleurs, une splénomégalie pourrait atteindre une taille
volumineuse ou étre a I’origine de douleurs atroces source d’inconfort et de
mauvaise qualité de vie. Ses complications spécifiques a la rate ne trouvent
guere un remede efficace dans les moyens médicaux, et peuvent constituer une
bonne indication chirurgicale méme en absence d’histoire hémorragique.
Généralement, cette indication est renforcée par la coexistence de récidives
hémorragiques mal controlees.

Chez I’enfant, une splénectomie doit étre évitee au maximum du fait du
role immunitaire de cet organe et du risque thrombogene élevé [206]. On lui
préfere une intervention de Warren corrigeant a la fois I'HTP et
I’hypersplénisme.

Sharma [207], dans une étude a propos de 40 enfants traités par une ASRD
type Warren pour une HTP évoluant sur un CP, a rapporté une perméabilité du
shunt dans 80% des cas (32/40) et une régression compléte de la splénomeégalie
dans 76% cas( 19/25),avec un recul de 3ans. Une disparition de
I’hypersplénisme a été observée chez tous les patients qui ont maintenu une
anastomose perméable.

Dans son étude, Klein et son équipe[208] ont évalués les effets de la
dérivation sélective de Warren sur la splénomégalie et la thrombopénie chez 26
patients qui présentaient une HTP compliquée d’une hémorragie variqueuse
récidivante mal contrdlée. Il a été constaté une régression compléte de la
splénomégalie dans 64% cas avec une amélioration de la numération
plaquettaire dans 81% cas.

181



Chirurgie de I’hypertension portale chez I’enfant

Hasegawa[209], dans une étude concernant 5 enfants ayant recu une ASRD
associée a une deconnexion spléno-pancréatique pour hypersplénisme sur une
atrésie des voies biliaires(AVB), a enregistre une réduction de la splénomégalie
,une augmentation progressive des plaquettes et une persistance de la leucopénie

chez tous les patients avec un recul entre 4- 12ans.

Dans la série de Eizaguirre et al[210], 3 dérivations de Warren ont été
effectuées chez des enfants atteints d’une HTP d’origine extrahépatique avec un
contrGle post opératoire marquée par une réduction de la taille de la rate et un

rétablissement de I’hypersplénisme chez tous les patients .

Cependant, on se retrouve parfois devant un cas de splénomégalie
monstrueuse, douloureuse et mal tolérée, rendant difficile la pratique d’un shunt
ou parfois devant un cas d’hypersplénisme persistant malgré une anastomose
perméable, ou I’on est amené a faire une splénectomie au mieux associée a une

dévascularisation cesogastrique (Hassab ou Sugiura).

Subhasis [211] a effectué une chirurgie de Hassab chez 14 enfants porteurs
d’un CP dont [Pindication était une splénomegalie volumineuse(>15cm)
douloureuse et un hypersplénisme symptomatique( avec des GB< 2500 et/ou PQ
<50000).Un suivi entre 1 et 5 ans a révelé une normalisation de la NFS, une
disparition des symptdmes et un retablissement de la croissance chez tous les

patients . Aucun cas de récidive hémorragique, ni d’EH n’a été enregistré.
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Dans la série de Rajalingam[212], 14 ASRP avec splénectomie ont été
pratiquées pour hypersplénisme sur une HTP primitive dans 4 cas et sur un CP
dans 10 cas. Une NFS de controle a 1sem a montrée une disparition de
I’hypersplénisme dans 100% des cas, cependant, il a été rapporté une
complication infectieuse dans 4 cas( 23%).Ainsi, I’ASRP a permis a la fois de
traiter I’hypersplénisme et réduire le pression portale avec des résultats a long
terme satisfaisants.

Pour Caradona[213], la DSRP avec splénectomie offre un avantage par
rapport a la dérivation de Warren puisqu’elle provogue une normalisation rapide
de la leucothrombopeénie et permet ainsi d’effectuer une radio-chimiothérapie
chez les patients souffrant d’hépatopathie maligne.

Actuellement, il est possible de joindre les deux bénéfices en exercant une
splénectomie partielle réduisant la taille de la rate tout en conservant un
moignon splénique.

Dans la serie de Gajin[214], I’ASRD associée a une splénectomie partielle(
20 cas) a été comparee a la DSRD seule(21 cas) dans la prise en charge de
I’hypersplénisme. Les resultats ont été marqués par reduction du volume de rate
avec une amélioration de la numération plaquettaire plus importante chez le 1%
groupe. Une splénomégalie persistante a été rapportée dans 5 % cas pour le 1%
groupe et dans 68% pour le 2°™ groupe) .

Tecl et al[215], a effectué une ASRD avec splénectomie partielle chez un
enfant souffrant d’une splénomégalie volumineuse douloureuse et d’un
hypersplénisme symptomatique. Les suites opératoires ont été marquées par une
régression complete de la splénomégalie avec la normalisation de la NFS apres
15 mois de surveillance.

183



Chirurgie de I’hypertension portale chez I’enfant

Dans notre série, 7 enfants dont I’age était compris entre 4 et 14 ans, ont
recu un traitement chirurgical pour hypersplénisme sévere associé a une HTP
idiopathique dans 3 cas, une cirrhose hépatique dans 2 cas et a une FHC et un
CP dans 1 cas. Une dérivation sélective a été pratiquée chez 5 patients ( dont 3
ASRD, 1 ASC distale et 1 ASC par greffon jugulaire) . Pour les 2 cas restants,
une splénectomie a éte réalisee en raison de la découverte d’une énorme
splénomégalie qui a empéchée la confection de la dérivation de Warren. Un
contréle clinique, biologique et radiologique a montré une normalisation de la
NFS avec une régression totale de la splénomegalie dans 5 cas( 71%), une
thrombocytose chez les 2 patients splénectomisés et une persistance de

I’hypersplénisme chez 2 cas(28%) dont une a été liée a une thrombose de shunt.

Aprés avoir défilé les différentes interventions et leurs indications, nous
proposons un *‘algorithme décisionnel ** planifié par I’équipe de Bicétre [197]
gue nous avons trouvé vigoureux et trés pratique pour une prise en charge
adaptée et codifiée des patients avec une HTP ; nous I’avons enrichi des

principales techniques utilisees :
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5. Suivi et résultats

Il est possible de juger le résultat d’une intervention pour HTP en étudiant
certains éléments evolutifs qui jouent le rble de criteres de succes ou d’échec.
Mais, le pronostic de I’intervention dépend tout d’abord de I’expérience de

I’équipe chirurgicale et de ses compétences dans la chirurgie portale.
a.Critéres per opératoires [216]:
a.1l Le calibre des veines :

C’est un élément capital du pronostic lointain, surtout en matiere d’ASR,
la VS implantée dans la veine rénale, devant avoir par sécurité un calibre de 10

mm.

Dans les anastomoses mésentérico-cave, les veines utilisées sont toujours
de bon calibre, la VCI a constamment un diamétre supérieur a 10 mm, le calibre
de la VMS au voisinage de sa terminaison atteint habituellement 9 a 10 mm

méme chez le petit enfant (des 3 ans

L’anastomose s’accroit souvent de fagon importante en quelque mois, ceci
a été confirmé par Bismuth [217] qui a constaté que les anastomoses de petite
taille (6 mm) s’adaptent progressivement, s’élargissent, et le flux augmente ce

qui permet la disparition de la circulation collatérale et des VO a I’endoscopie.

Dans notre série, le diametre des veines a anastomoser était jugé valable
avec celui de la VS entre 6,8 mm et 12,5 mm et celui de la VMS entre 8,5 mm et

14 mm.
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Quant a la technique de reperfusion portale, les chirurgiens exigent la
présence d’un bon réseau portal intra-hépatique continu, exploré au mieux, si un
Doppler n’a rien montré, par une phlébographie sus-hépatique bloguée.
Néanmoins, I’expérience a montré qu’un systeme porte intra-hépatique
hypoplasique, se développerait progressivement apres la reperfusion ce qui fait
que le petit calibre ne constitue pas une limite absolue a I’indication d’une

anastomose meso-Rex [218].

Fig.48 : Aspect échographique du foie et du systeme porte intra-hépatique avant
(gauche) et aprés (droite) reperfusion portale. Avant le shunt, les branches portales
(hypoplasiques) n’étaient pas visibles et aprés I’intervention on peut voir nettement le réseau
portal intra-hépatique ; sur cette figure (a droite), 1) partie ombilicale (Rex) de la branche
portale gauche ; 2) branche de division du segment Il ; 3) branche portale droite [219].

a.2 La pression portale :

L’évaluation de I’efficacité de I’anastomose peut se faire en peropératoire
par une mesure des pressions dans I’anastomose fermée puis ouverte. La chute

plus d’un tiers témoigne de la perméabilité de I’anastomose [216].
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Dans le cas de I’obs. n°7, une mesure de la pression portale effectuee par
cathétérisme d’une veine iléale au début de I’intervention trouve 30 cm H20,
avec une chute a 12 cm H20, soit plus d’un tiers, apres le shunt spléno-renal ce
qui est en faveur d’un shunt fonctionnel.

Si ces deux éléments sont réunis : gros vaisseaux et une bonne chute de
pression, la dérivation a toutes les chances de rester perméable mais il arrive
cependant qu’elle s’oblitere par hypercoagulabilit¢é ou par une compression
extrinseque.

b. Critéres cliniques[216] :

Une bonne dérivation se soldera par une absence de récidives
hémorragiques, une régression voire disparition d’une splénomégalie ainsi que
la géne et la douleur qu’elle causait, ce qui améliore la qualité de vie.
Cependant, une dérivation surtout non sélective pourrait se compliquer d’une
encéphalopathie hépatique, situation possible lorsque la fonction hépatique est
éventuellement altérée.

Dans notre série, I’absence de récidive hémorragique a été enregistrée dans
les 10 cas parmi les 11 dérivations réalisées, la splenomégalie a régressé dans 8
cas et la douleur s’est estampée dans tous les cas. Aucune encéphalopathie n’a
été rapportée. Une étude récente publiée par Orloff [220] a rapporté un taux de
réussite de 97,5 % sur I’hémorragie digestive et un taux de mortalité de 0 %
faisant de la dérivation porto-systémique le traitement le plus efficace de I’'HTP.
Dans une étude de Mor [221] concernant 9 enfants chez qui on a effectué une
dérivation porto-systémique, il a été rapporté une absence de recidive
hémorragique avec une régression de la SMG chez 3 cas(qui présentaient une
SMG massive).
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c. Critéres endosccopiques [216] :

La disparition des VO est habituelle lorsque I’anastomose réalisée
fonctionne bien. La diminution de ces varices est nette des les premiers mois

suivant la dérivation.

La fibroscopie a 6mois de [I’intervention permet de constater une

diminution significative des VO dans 50 % des cas.

Dans notre série, les VO ont été contrdlées dans 4 cas ou la fibroscopie a
montré une disparition des VO dans 1 cas(25%), leur régression dans 2
cas(50%) et leur persistance dans 1 cas(25%). Dans la série de Bicétre de 126
dérivations portosystémiques [216], la disparition complete des varices était de

48 %, leur régression de 41 % et leur persistance de 11 %.
d. Criteres biologiques :

Le critere majeur de succes d’une anastomose est la regression de
I’hypersplénisme avec normalisation du taux de plaquettes. Dans notre série, un
contréle réalisé dans 10 cas a objective la régression de I’hypersplénisme dans 7
cas aprés un mois de I’intervention. Loup[222] a enregistré une ameélioration de

I’hypersplénisme dans 61% des cas traités par une chirurgie de Warren.
e. Controle de la perméabilité de I’anastomose :

La permeabilite de I’anastomose se definit a 5 ans, mais un résultat positif

a un an de I’intervention est un facteur prédictif de réussite a long terme.
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En post-opératoire, I’échographie doppler visualise le flux dans
I’anastomose. Si on ne visualise pas I’anastomose, les signes indirects de
permeabilité sont la diminution de I’épaisseur du petit épiploon et la croissance
du diametre de la VCI au dessus de I’anastomose. En cas de doute, on pourra
s’aider d’un angio-scanner ou voire d’une angio-IRM. Quant a I’angiographie,
elle est réalisée 6 a 12 mois apres I’intervention si le doute persiste malgré les
examens conventionnels (doppler, TDM et IRM) [216]. Dans notre série, un
écho-doppler réalise chez 7 parmi les 11 malades ayant recu une dérivation a
retrouvé une thrombose partielle de I’anastomose associée a une thrombose
porte dans 1 cas (obs n°2)(14%) avec un recul de 6 mois a 30 mois. Ce dernier a
été mis sous traitement anticoagulant qui a permis une résolution a la fois de la
thrombose de la VP et du shunt.

. L l’-III.LI- H' TR 0 EnranTS angnr Jiaeres 00 00 00

[l )
o
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CTOR STANDARD SCALE 3.5 CmsDILV

Fig 49 : échographie de controle Fig 50 : échographie de controle
réalisée chez I’enfant de I’obs.n°7 réalisée chez I’enfant de I’obs.n°1
objectivant une ASR perméable montrant une AMC
perméable.
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Conclusion
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La prise en charge chirurgicale de I’HTP chez I’enfant a largement évolué
durant les dernieres décennies ce qui a permis une prise en charge meilleure de
ces malades. Face a une maladie évolutive affectant la qualite de vie d’un enfant
par la récurrence d’hémorragies et par [|’hypersplénisme, un traitement
chirurgical curatif a prouvé sa supeériorité par rapport a un traitement
pharmacologique et/ou endoscopique en levant I’HTP par décompression portale
definitive corrigeant ainsi toutes ses complications a savoir les varices
eesogastriques, la gastropathie et I’hypersplénisme tandis que le traitement non
chirurgical est un traitement uniquement symptomatique visant a prévenir les
récidives heémorragiques en utilisant un - bloquant et/ou un traitement
endoscopique (sclérothérapie, ligature), objectif nécessitant souvent un suivi
long avec des séances endoscopiques itératives et régulieres afin d’éradiquer des

varices qui tendent a récidiver.

Cependant, du fait du risque opératoire au cours d’une hémorragie active,
un traitement medical est préférable a tout geste chirurgical en urgence ; ce
traitement est basé sur des médicaments vasoactifs, un tamponnement
eesogastrique et/ou une endoscopie interventionnelle d’urgence. Dans notre
contexte, un traitement endoscopique est impossible en urgence du fait de

I’absence d’endoscopiste qualifie en pédiatrie.

Actuellement, trois types d’intervention sont privilégiés et largement
pratiqués dans le traitement de I’HTP : I’anastomose spléno-rénale distale type
Warren, de loin I’intervention de choix, qui est une dérivation sélective
conservant la rate et nécessitant une veine splénique perméable et de bon

calibre, I’anastomose meésentérico-cave par interposition de greffon type
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Drapanas qui est efficace, techniquement moins délicate et possible chez des
enfants de petit age, et I’anastomose meso-Rex ou reperfusion portale,
spécifiguement réservée aux OVPEH ,qui relie la veine mésentérique
supeérieure, ou par défaut une autre veine d’origine du tronc porte, a la branche
portale gauche dans le récessus de Rex a I’aide d’un greffon ; cette technique
récente, de plus en plus maitrisée, permet non seulement de lever I’obstacle pre-
hépatique mais de récupérer une perfusion portale quasi-normale complétant
ainsi le traitement curatif de I’HTP. Cette derniére, et contrairement aux autres
technigues non physiologiques, peut étre effectuée dans la prévention primaire

de I’hémorragie variqueuse.

En cas de contre-indication anatomique ou de manque d’expertise a la
dérivation porto-systémique, on peut proceder a une dévascularisation
eesogastrique associée ou non a une splénectomie. Cette derniére est a éviter
chez I’enfant du fait du role anti-infectieux primordial de cet organe, sinon, si
I’indication est majeure, on lui préfere une splénectomie partielle ayant prouvé

son efficacité sur I’hypersplénisme voire sur ’'HTP,

Les candidats pour la chirurgie devraient étre sélectionnés selon I’état de la

fonction hépatique quelgue soit I’etiologie de I’'HTP.
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Serment d'Hippocrate

Au moment d'étre admis a devenir membre de la profession médicale, je
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> 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 I'nonneur et les
nobles traditions de la profession médicale.

» Les médecins seront mes freres.
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