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HYPERTENSION PORTALE
SUR CAVERNOME CHEZ L’ENFANT :
AVANCEES THER APEUTIQUES CHIRURGICALES
(& PROPOS DE 10 CAS)

THES%

PAR

Mme. Zineb BABA
Neée le 01 Janvier 1993 G Rabat

Four ['@btention du Boctorat en Méderine

MOTS CLES : Hypertension portale — Cavernome porte — Rex-shunt —

Dérivation porto-systémique.
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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 ADNAOUI

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. Mohamed KARRA

1- ENSEIGNANTS-CHERCHEURS MEDECINS

ET

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

Décembre 1988
Pr. BENHAMAMOUCH Mohamed Najib Chirurgie Pédiatrique
Pr. DAFIRI Rachida Radiologie




Décembre 1989

Pr
Pr

Pr. OUAZZANI Taibi Mohamed Réda

. ADNAOUI Mohamed
. CHAD Bouziane

Janvier et Novembre 1990

Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

Février Avril Juillet et Décembre 1991

. CHKOFF Rachid

. HACHIM Mohammed*
. KHARBACH Aicha

. MANSOURI Fatima

. TAZI Saoud Anas

Pr.

Pr

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

AL HAMANY Zaitounia

. AZ7Z0OUZI Abderrahim
BAYAHIA Rabéa
BELKOUCHI Abdelkader

BENSOUDA Yahia
BERRAHO Amina
BEZZAD Rachid
CHABRAOUI Layachi
CHERRAH Yahia
CHOKAIRI Omar
KHATTAB Mohamed
SOULAYMANI Rachida
TAOUFIK Jamal

Décembre 1992

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

Pr

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

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

EL OUAHABI Abdessamad
FELLAT Rokaya

GHAFIR Driss*

JIDDANE Mohamed
TAGHY Ahmed

ZOUHDI Mimoun

ars 1994

M
Pr
Pr
Pr
Pr

. BENJAAFAR Noureddine
. BEN RAIS Nozha

. CAOUI Malika

. CHRAIBI Abdelmjid

BENCHEKROUN Belabbes Abdellatif

Médecine Interne —Doyen de la FMPR
Pathologie Chirurgicale
Neurologie

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

Anatomie-Pathologique

Anesthésie Réanimation —Doyen de la FMPO
Néphrologie

Chirurgie Générale

Chirurgie Générale

Pharmacie galénique

Ophtalmologie

Gynécologie Obstétrique

Biochimie et Chimie

Pharmacologie

Histologie Embryologie

Pédiatrie

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

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

Radiologie

Gastro-Entérologie

Gynécologie Obstétrique

Gynécologie Obstétrique

Neurochirurgie
Cardiologie
Médecine Interne
Anatomie
Chirurgie Générale
Microbiologie

Radiothérapie
Biophysique
Biophysique

Endocrinologie et Maladies Métaboliques Doyen de la



FMPA

Pr. EL AMRANI Sabah Gynécologie Obstétrique
Pr. EL BARDOUNI Ahmed Traumato-Orthopédie

Pr. EL HASSANI My Rachid Radiologie

Pr. ERROUGANI Abdelkader Chirurgie Générale- Directeur CHIS
Pr. ESSAKALI Malika Immunologie

Pr. ETTAYEBI Fouad Chirurgie Pédiatrique

Pr. HADRI Larbi* Médecine Interne

Pr. HASSAM Badredine Dermatologie

Pr. IFRINE Lahssan Chirurgie Générale

Pr. JELTHI Ahmed Anatomie Pathologique
Pr. MAHFOUD Mustapha Traumatologie — Orthopédie
Pr. RHRAB Brahim Gynécologie —Obstétrique
Pr. SENOUCI Karima Dermatologie

Mars 1994

Pr. ABBAR Mohamed* Urologie

Pr. ABDELHAK M ’barek Chirurgie — Pédiatrique

Pr. BELAIDI Halima Neurologie

Pr. BENTAHILA Abdelali Pédiatrie

Pr. BENYAHIA Mohammed Ali Gynécologie — Obstétrique
Pr. BERRADA Mohamed Saleh Traumatologie — Orthopédie
Pr. CHAMI Ilham Radiologie

Pr. CHERKAOUI Lalla Ouafae Ophtalmologie

Pr. JALIL Abdelouahed Chirurgie Générale

Pr. LAKHDAR Amina Gynécologie Obstétrique
Pr. MOUANE Nezha Pédiatrie

Mars 1995

Pr. ABOUQUAL Redouane Réanimation Médicale

Pr. AMRAOUI Mohamed Chirurgie Générale

Pr. BAIDADA Abdelaziz Gynécologie Obstétrique
Pr. BARGACH Samir Gynécologie Obstétrique
Pr. CHAARI Jilali* Médecine Interne

Pr. DIMOU M’barek* Anesthésie Réanimation
Pr. DRISSI KAMILI Med Nordine* Anesthésie Réanimation
Pr. EL MESNAOUI Abbes Chirurgie Générale

Pr. ESSAKALI HOUSSYNI Leila Oto-Rhino-Laryngologie

Pr. HDA Abdelhamid* Cardiologie - Directeur HMI Med V
Pr. IBEN ATTYA ANDALOUSSI Ahmed Urologie

Pr. OUAZZANI CHAHDI Bahia Ophtalmologie

Pr. SEFIANI Abdelaziz Génétique

Pr. ZEGGWAGH Amine Ali Réanimation Médicale

Décembre 1996

cn b
Pr. AMIL Touriya* Radiologie e gt
Pr. BELKACEM Rachid Chirurgie Pédiatrie —

Pr. BOULANOUAR Abdelkrim Ophtalmologie “"‘«i
Pr. EL ALAMI EL FARICHA EL Hassan Chirurgie Générale ),
Pr. GAOUZI Ahmed Pédiatrie Syt

Pr. MAHFOUDI M’barek* Radiologie
Pr. OUADGHIRI Mohamed Traumatologie-Orthopédie
Pr. OUZEDDOUN Naima Néphrologie

Pr. ZBIR EL Mehdi* Cardiologie



Novembre 1997

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

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

YOUSFI MALKI Mounia

Novembre 1998

Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

. AFIFI RAJAA

. BENOMAR ALI

. BOUGTAB Abdesslam
. ER RIHANI Hassan

. BENKIRANE Majid*

. KHATOURI ALI*

Janvier 2000

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

ABID Ahmed*
AIT OUMAR Hassan

BOURKADI Jamal-Eddine

ECHARRAB EI Mahjoub
EL FTOUH Mustapha

EL MOSTARCHID Brahim*
ISMAILI Hassane*
MAHMOUDI Abdelkrim*
TACHINANTE Rajae

TAZI MEZALEK Zoubida

Novembre 2000

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

AIDI Saadia

AJANA Fatima Zohra
BENAMR Said

CHERTI Mohammed
ECH-CHERIF EL KETTANI Selma
EL HASSANI Amine

EL KHADER Khalid

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

BENJELLOUN Dakhama Badr.Sououd

CHARIF CHEFCHAOUNI Al Montace r

Gynécologie-Obstétrique
Urologie

Neurologie

Pédiatrie

Cardiologie

Anesthésie Réanimation
Chirurgie Pédiatrique
Urologie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Psychiatrie

Gynécologie Obstétrique

Gastro-Entérologie
Neurologie — Doyen de la FMP Abulcassis
Chirurgie Générale
Oncologie Médicale
Hématologie
Cardiologie

Pneumophtisiologie
Pédiatrie

Pédiatrie
Pneumo-phtisiologie
Chirurgie Générale
Chirurgie Générale
Pneumo-phtisiologie
Neurochirurgie
Traumatologie Orthopédie- Dir. Hop. Av. Marr.
Anesthésie-Réanimation Inspecteur du SSM
Anesthésie-Réanimation

Meédecine Interne

Neurologie

Gastro-Entérologie

Chirurgie Générale

Cardiologie

Anesthésie-Réanimation

Pédiatrie Directeur Hop. Chekikh Zaied
Urologie

Rhumatologie

Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Anatomie Pathologique

Pédiatrie

Neurologie




Décembre 2000

Pr.

ZOHAIR ABDELAH*

Décembre 2001

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

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

DAALI Mustapha*
DRISSI Sidi Mourad*

EL HIJRI Ahmed

EL MAAQILI Moulay Rachid
EL MADHI Tarik

EL OUNANI Mohamed
ETTAIR Said

GAZZAZ Miloudi*
HRORA Abdelmalek
KABBAJ Saad

KABIRI EL Hassane*
LAMRANI Moulay Omar
LEKEHAL Brahim
MAHASSIN Fattouma*
MEDARHRI Jalil
MIKDAME Mohammed*
MOHSINE Raouf
NOUINI Yassine
SABBAH Farid

SEFIANI Yasser

TAOUFIQ BENCHEKROUN Soumia

Décembre 2002

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

AL BOUZIDI Abderrahmane*
AMEUR Ahmed *

AMRI Rachida

AOURARH Aziz*

BAMOU Youssef *
BELMEJDOUB Ghizlene*
BENZEKRI Laila
BENZZOUBEIR Nadia
BERNOUSSI Zakiya
BICHRA Mohamed Zakariya*

ORL

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 Directeur. Hop.d’Enfants
Neuro-Chirurgie

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

Chirurgie Générale

Hématologie Clinique

Chirurgie Générale

Urologie Directeur Hopital Ibn Sina
Chirurgie Générale

Chirurgie Vasculaire Périphérique
Pédiatrie

Anatomie Pathologique

Urologie

Cardiologie

Gastro-Entérologie

Biochimie-Chimie

Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Dermatologie

Gastro-Entérologie

Anatomie Pathologique

Psychiatrie



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

CHOHO Abdelkrim *
CHKIRATE Bouchra

EL ALAMI EL FELLOUS Sidi Zouhair
EL HAOURI Mohamed *
FILALI ADIB Abdelhai

HAIJJI Zakia

IKEN Ali

JAAFAR Abdeloihab*
KRIOUILE Yamina
LAGHMARI Mina

MABROUK Hfid*
MOUSSAOUI RAHALI Driss*
OUIJILAL Abdelilah

RACHID Khalid *

RAISS Mohamed

RGUIBI IDRISSI Sidi Mustapha*
RHOU Hakima

SIAH Samir *

THIMOU Amal

ZENTAR Aziz*

Janvier 2004

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

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

EL FENNI Jamal*

EL HANCHI ZAKI

EL KHORASSANI Mohamed
EL YOUNASSI Badreddine*
HACHI Hafid

JABOUIRIK Fatima
KHARMAZ Mohamed
MOUGHIL Said

OUBAAZ Abdelbarre*
TARIB Abdelilah*

TIJAMI Fouad

ZARZUR Jamila

Janvier 2005

Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

. ABBASSI Abdellah

. AL KANDRY Sif Eddine*
. ALLALI Fadoua

. AMAZOUZI Abdellah

. AZ1Z Noureddine*

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Chirurgie Pédiatrique
Dermatologie
Gynécologie Obstétrique
Ophtalmologie

Urologie

Traumatologie Orthopédie
Pédiatrie

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

Anesthésie Réanimation
Pédiatrie

Chirurgie Générale

Ophtalmologie

Anatomie Pathologique
Oto-Rhino-Laryngologie
Gastro-Entérologie
Anesthésie Réanimation
Stomatologie et Chirurgie Maxillo-faciale
Neurologie
Traumatologie Orthopédie
Anatomie Pathologique
Radiologie

Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Cardiologie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Cardio-Vasculaire
Ophtalmologie

Pharmacie Clinique
Chirurgie Générale
Cardiologie

Chirurgie Réparatrice et Plastique
Chirurgie Générale
Rhumatologie
Ophtalmologie
Radiologie




Pr.
Pr.
Pr.

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

ACHOUR Abdessamad*
AIT HOUSSA Mahdi*
AMHAJIJI Larbi*

AOUFI Sarra

BAITE Abdelouahed*
BALOUCH Lhousaine*
BENZIANE Hamid*
BOUTIMZINE Nourdine
CHARKAOUI Naoual*
EHIRCHIOU Abdelkader*
ELABSI Mohamed

EL MOUSSAOUI Rachid
EL OMARI Fatima
GHARIB Noureddine
HADADI Khalid*
ICHOU Mohamed*
ISMAILI Nadia
KEBDANI Tayeb
LALAOUI SALIM Jaafar*
LOUZI Lhoussain*
MADANI Naoufel

MAHI Mohamed*

MARC Karima
MASRAR Azlarab
MRABET Mustapha*
MRANI Saad*

OUZZIF Ez zohra*
RABHI Monsef*
RADOUANE Bouchaib*
SEFFAR Myriame
SEKHSOKH Yessine*
SIFAT Hassan*
TABERKANET Mustafa*
TACHFOUTI Samira
TAJDINE Mohammed Tariq*
TANANE Mansour*
TLIGUI Houssain
TOUATI Zakia

Décembre 2007

Pr.

DOUHAL ABDERRAHMAN

Décembre 2008

Pr ZOUBIR Mohamed*
Pr TAHIRI My El Hassan*
Mars 2009

Chirurgie générale
Chirurgie cardio vasculaire
Traumatologie orthopédie

Parasitologie
Anesthésie réanimation Directeur ERSM
Biochimie-chimie

Pharmacie clinique

Ophtalmologie

Pharmacie galénique

Chirurgie générale

Chirurgie générale

Anesthésie réanimation

Psychiatrie

Chirurgie plastique et réparatrice
Radiothérapie

Oncologie médicale

Dermatologie

Radiothérapie

Anesthésie réanimation

Microbiologie

Réanimation médicale

Radiologie

Pneumo phtisiologie

Hématologique

Meédecine préventive santé publique et hygiéne
Virologie
Biochimie-chimie iyl
Médecine interne Gwm%%‘“w /

Radiologie BT
Microbiologie
Microbiologie AT
Radiothérapie =
Chirurgie vasculaire périphérique
Ophtalmologie

Chirurgie générale
Traumatologie orthopédie

Parasitologie
Cardiologie

Ophtalmologie

Anesthésie Réanimation
Chirurgie Générale



Pr. ABOUZAHIR Ali*

Pr. AGDR Aomar*

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

Pr. ALLALI Nazik

Pr. AMINE Bouchra

Pr. ARKHA Yassir

Pr. BELYAMANI Lahcen*
Pr. BJIJOU Younes

Pr. BOUHSAIN Sanae*

Pr. BOUI Mohammed*

Pr. BOUNAIM Ahmed*

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

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

Pr. FATHI Khalid

Pr. HASSIKOU Hasna *

Pr. KABBAJ Nawal

Pr. KABIRI Meryem

Pr. KARBOUBI Lamya

Pr. L’KASSIMI Hachemi*

Pr. LAMSAOURI Jamal*

Pr. MARMADE Lahcen

Pr. MESKINI Toufik

Pr. MESSAOUDI Nezha *

Pr. MSSROURI Rahal

Pr. NASSAR Ittimade

Pr. OUKERRAJ Latifa

Pr. RHORFI Ismail Abderrahmani *

PROFESSEURS AGREGES :
Octobre 2010

Pr. ALILOU Mustapha

Pr. AMEZIANE Taoufig*

Pr. BELAGUID Abdelaziz

Pr. BOUAITY Brahim*

Pr. CHADLI Mariama*

Pr. CHEMSI Mohamed*

Pr. DAMI Abdellah*

Pr. DARBI Abdellatif*

Pr. DENDANE Mohammed Anouar
Pr. EL HAFIDI Naima

Pr. EL KHARRAS Abdennasser*

Pr. EL MAZOUZ Samir
Pr. EL SAYEGH Hachem

Médecine interne

Pédiatre

Chirurgie Générale

Neurologie

Neuro-chirurgie

Radiologie

Rhumatologie

Neuro-chirurgie

Anesthésie Réanimation
Anatomie

Biochimie-chimie

Dermatologie

Chirurgie Générale
Traumatologie orthopédique
Hématologie biologique
Chirurgie vasculaire périphérique
Hématologie clinique

Chirurgie Générale
Microbiologie

Médecine interne

Gynécologie obstétrique
Rhumatologie

Gastro-entérologie

Pédiatrie

Pédiatrie

Microbiologie Directeur Hopital My Ismail
Chimie Thérapeutique
Chirurgie Cardio-vasculaire
Pédiatrie

Hématologie biologique
Chirurgie Générale 4
Radiologie Gw‘@%%‘“w 4
Cardiologie Sy

Pneumo-phtisiologie “i
£
-...:vw“:

Anesthésie réanimation
Médecine interne
Physiologie

ORL

Microbiologie
Médecine aéronautique
Biochimie chimie
Radiologie

Chirurgie pédiatrique
Pédiatrie

Radiologie

Chirurgie plastique et réparatrice
Urologie



Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

. ERRABIH Ikram

. LAMALMI Najat

. MOSADIK Ahlam

. MOUJAHID Mountassir*
. NAZIH Mouna*

. ZOUAIDIA Fouad

Mai 2012

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

AMRANI Abdelouahed
ABOUELALAA Khalil*
BELAIZI Mohamed*
BENCHEBBA Driss*
DRISSI Mohamed*

EL ALAOUI MHAMDI Mouna
EL KHATTABI Abdessadek*
EL OUAZZANI Hanane*
ER-RAIJI Mounir

JAHID Ahmed

MEHSSANI Jamal*
RAISSOUNI Maha*

Février 2013

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

0

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

AHID Samir

AIT EL CADI Mina

AMRANI HANCHI Laila
AMOUR Mourad

AWAB Almahdi

BELAYACHI Jihane
BELKHADIR Zakaria Houssain
BENCHEKROUN Laila
BENKIRANE Souad
BENNANA Ahmed*

BENSGHIR Mustapha*
BENYAHIA Mohammed*
BOUATIA Mustapha
BOUABID Ahmed Salim*
BOUTARBOUCH Mahjouba
CHAIB Ali*

DENDANE Tarek

DINI Nouzha*

Pr. ECH-CHERIF EL KETTANI Mohamed Ali

Pr
Pr
Pr
Pr

Pr

. ECH-CHERIF EL KETTANI Najwa
. ELFATEMI Nizare

. EL GUERROUIJ Hasnae

. EL HARTTI Jaouad

. EL JOUDI Rachid*

Gastro entérologie
Anatomie pathologique
Anesthésie Réanimation
Chirurgie générale
Hématologie

Anatomie pathologique

Chirurgie Pédiatrique
Anesthésie Réanimation
Psychiatrie
Traumatologie Orthopédique
Anesthésie Réanimation
Chirurgie Générale
Médecine Interne
Pneumophtisiologie
Chirurgie Pédiatrique
Anatomie pathologique
Psychiatrie

Cardiologie

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

Informatique Pharmaceutique

Anesthésie Réanimation
Néphrologie

Chimie Analytique
Traumatologie Orthopédie
Anatomie

Cardiologie

Réanimation Médicale
Pédiatrie S
Anesthésie Réanimation Q@@*W 4
Radiologie Sy

l"“:—

Neuro-Chirurgie qi

. y . £,

Médecine Nucléaire 2.
Chimie Thérapeutique

Toxicologie




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

EL KABABRI Maria
EL KHANNOUSSI Basma
EL KHLOUFI Samir
EL KORAICHI Alae
EN-NOUALI Hassane*
ERRGUIG Laila
FIKRI Meryim
GHFIR Imade

IMANE Zineb

IRAQI Hind

KABBAJ Hakima
KADIRI Mohamed*
LATIB Rachida
MAAMAR Mouna Fatima Zahra
MEDDAH Bouchra
MELHAOUI Adyl
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Un cavernome portal est une anomalie vasculaire veineuse qui apparait
dans les suites d’une occlusion chronique (datant d’au moins trois semaines),
souvent thrombotique, du systéme porte extra-hépatique, en amont du foie. Il est
constitu¢é d’un réseau de veines au sein duquel chemine un sang portal
hépatopéte. Ces veines, de calibre initialement millimétrique ou microscopique,
se dilatent et deviennent tortueuses formant un véritable réseau d’allure
angiomateuse qui reste tout de méme incapable d’assurer le drainage de
I’ensemble de la circulation splanchnique, d’ou I’installation d’une hypertension

portale.

Chez I’enfant, le cavernome est une cause fréquente d’hypertension portale
extra-hépatique dite « pré- ou infra- hépatique » se manifestant trés souvent par
des hémorragies digestives, liées au saignement variqueux, qui peuvent mettre

en jeu le pronostic vital.

Le diagnostic positif, autrefois fait en per-opératoire, est actuellement
facilement port¢ en imagerie. Cependant, le diagnostic étiologique reste

mystérieux dans la grande majorité des cas.

La prise en charge thérapeutique, notamment chirurgicale, a également

connu du progres grace a I’avénement de la reperfusion portale.

Le présent travail tient a projeter la lumiére sur les avancées thérapeutiques
chirurgicales en se basant sur I’expérience du service de chirurgie pédiatrique A

— HER afin de comparer nos résultats avec ceux de la littérature.
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I. HISTORIQUE

L’entité actuellement dite « cavernome portal » a été décrite pour la
premiere fois par Balfour et Stewart en 1869 en tant que : « thrombose et
dilatation variqueuse de la veine porte entrainant une splénomégalie et

ascite».

Trois décennies plus tard, Kobrich a fait usage du terme « cavernome » en
1903 pour décrire, lors de 1’autopsie d’un patient de 44 ans, I’aspect spongieux
du tissu qui enveloppe le pédicule hépatique, le comparant a celui du corps

caverneux du tissu érectile.

Le terme de cavernome portal peut étre attribué¢ a Pick (1909) et surtout a
Klemperer (1928) qui a développé, sur des constatations autopsiques, une
premicre hypothése étiologique : celle d’un hamartome occupant le pédicule
hépatique, ayant été remise en cause en 1955 par Gibson pour avoir noté la
présence de tissu nerveux, artériel et lymphatique au sein du cavernome rendant

impossible ’hypothése de la tumeur bénigne vasculaire.[1]

La premicre description peropératoire du cavernome portal a été faite par
Fraser en 1945[3], qui était le premier & mettre en évidence, non seulement les
conséquences biliaires du cavernome portal au niveau du pédicule hépatique,
mais aussi I’obstacle chirurgical qu’il représente. Il s’agissait d’une femme de
31 ans présentant un ictére et une altération de 1’état général, pour laquelle le
diagnostic de cancer de la téte du pancréas avait été posé sur les arguments
cliniques, biologiques et radiologiques. Il existait cependant une splénomégalie

inexpliquée. Lors de la laparotomie, il était découvert, au lieu d’un obstacle



pancréatique, un cavernome portal du pédicule hépatique dans lequel une
multitude de veinules entouraient et comprimaient la voie biliaire principale. Le
traitement, pour le moins audacieux, effectu¢ par Fraser a été la ligature des
veines du cavernome au prix d’une hémorragie qualifiée de «déconcertante». Ce
traitement était efficace, au moins a court terme, sur I’obstacle biliaire. Depuis
cette publication, la découverte totalement inattendue d’un cavernome portal en

peropératoire n’a jamais ét€¢ de nouveau rapportée.

En effet, ’évolution de I’écho-doppler a partir de 1988, ainsi que de la

TDM a rendu le diagnostic du cavernome portal un diagnostic d’imagerie[5].



II.LEMBRYOLOGIE :

Le systeme veineux de l'embryon se développe a partir d'un réseau
irrégulier de capillaires, parmi lesquels quelques uns vont évoluer en veines
définitives, alors que les autres disparaissent. Il s'en suit que le systéme veineux
est beaucoup moins uniforme, et présente un nombre de variantes beaucoup plus
¢levé du systeme de retour veineux par rapport au systeme artériel. Il est

néanmoins possible de distinguer trois systémes fondamentaux :

- Le systéme des veines cardinales constitu¢ des veines cardinales
supérieures (antérieures) et des veines cardinales inférieures

(postérieures)

- Depuis ces derni¢res le sang est drainé¢ dans le sinus veineux et de la

dans l'oreillette.

- Le systéme des veines ombilicales transportent le sang riche en

nutriments et en oxygene des villosités placentaires vers 1’embryon.

- Le systéme des veines vitellines qui drainent la circulation de retour de
I’intestin primitif et qui s’abouchent dans le sinus veineux. Les veines
vitellines sont associées étroitement au développement du duodénum et
du foie et drainent le sang provenant de la vésicule ombilicale. Avec le
développement du foie, les veines vitellines forment un plexus

hépatique dense d’ou dérive la vascularisation portale.

Les deux veines vitellines cheminent le long du tube digestif et échangent
trois anastomoses transversales autour du duodénum. Elles sont recoupées par le
développement du foie dans lequel elles envoient et développent des bourgeons
qui s'organisent en branches afférentes puis forment un réseau capillaire
précurseur des sinusoides. Au dessus du foie, elles se jettent dans le sinus

veineux qui formera les veines hépatiques efférentes.



La veine porte s'individualise par régression de la branche droite de
l'anneau caudal et de la branche gauche de 1'anneau cranial. Ces régressions sont
dictées par les lois hémodynamiques, privilégiant les chemins les plus courts ; la
rotation duodénale entraine ainsi une distorsion du systéme anatomique des

veines vitellines ou le plus court chemin devient celui décrit ci-dessus.

A ce stade, le sang veineux intestinal peut gagner la veine cave inférieure

selon 1'un ou l'autre de ces deux trajets
« veine porte, canal d'Arantius, veine cave inférieure ;

. veine porte, branche porte afférente intra-hépatique, capillaires

sinusoides, veine hépatique efférente, veine cave inférieure.

A la naissance, le canal d'Arantius et la veine ombilicale s'oblitérent. Ces
remaniements rendent obligatoire le cheminement a travers le réseau capillaire
hépatique. Le reliquat de la veine ombilicale gauche extra-péritonéale chemine
dans le ligament rond qui souléve un repli péritonéal sous la paroi abdominale

antérieure.



IIT- ANATOMIE :

- LA VEINE PORTE :

Le sang provenant du systeme digestif ( veines mésentériques ) est recueilli
par la veine porte hépatique et transporté a travers le foie avant d’étre réintroduit
dans la circulation systémique par les veines hépatiques. Comme tous les autres
systemes portes, le systétme porte hépatique est formé d’une série de vaisseaux
reliés par deux lits capillaires distincts, celui des capillaires des arteres
viscérales issues de l’aorte et celui des capillaires intra-hépatiques veineux

drainés ensuite par les veines sus-hépatiques.

Par ailleurs, il est reconnu actuellement que le sang portal serait distribué
dans le foie de facon bien précise : le sang drainé par les veines splénique,
mésentérique inférieure et coronaire stomachique irait vers le lobe gauche, alors
que celui de la veine mésentérique supérieure serait acheminé dans le lobe

droit. [7]

La veine porte mesure 7 & 10 cm de long avec un diameétre de 15 a 20 mm

chez I’adulte et moins de 10 mm chez I’enfant.
= ORIGINE :

La veine porte prend origine de la confluence, a I’angle droit de la face

postérieure de 1’isthme du pancréas, de deux troncs veineux :
1-La veine mésentérique supérieure :

Elle draine le sang de I’intestin gréle, du cdlon droit et d’une partie de
I’estomac, du duodénum et du pancréas. Elle est issue de la confluence de la

veine iléo-caeco-colique et des veines iléo-jé¢junales. Elle monte verticalement



vers le mésentere, a droite et en avant de I’artére. Elle peut naitre a gauche de

’artere et gagner ensuite son flanc droit.

Elle passe devant la troisiéme portion du duodénum et le pancréas et se
place a droite et dans le méme plan que I’artére, ensuite elle s’enfonce en arriére

du col du pancréas et s’unit a la veine splénique ou au tronc spléno-mésaraique.
Son diamétre est de 6 a 8§ mm, sa longueur est de 6 a 8 cm.
Ses affluents sont :
- Les veines intestinales anastomosées en arcades.
- La veine iléo-caeco-appendiculaire.
- La veine colique moyenne droite.

- Le tronc gastro-colique de Henlé : confluent des veines gastro-

épiploique gauche et colique supérieure droite.
- Et les veines pancréatico-duodénales.
2- Le tronc spléno-mésaraique :
I1 est horizontal et formé par la confluence de deux veines :
a. La veine splénique :

Drainant le sang de la rate vers le tronc porte, elle se constitue au niveau du

hile splénique par la confluence des veines qui émergent du hile.

Satellite de I’artére splénique, au-dessous d’elle, elle a un trajet sinueux
retropancréatique, s’écartant de I’artére splénique qui devient plus supérieure.
Elle s’unit a angle droit a la veine mésentérique inférieure pour former le tronc

spléno-mésaraique.



Par ailleurs, la veine splénique répond en arriere a la veine rénale gauche

qui lui est sous-jacente (intérét chirurgical dans I’anastomose spléno-rénale).

Son diametre est de 10 & 12 mm, sa longueur est de 10 a 14 cm. Elle recoit

de nombreuses collatérales :

- Les veines gastriques courtes qui drainent le sang de la grande

courbure.

- La veine gastro-épiploique gauche qui relie la veine mésentérique
supérieure a la veine splénique par une arcade veineuse située dans
le grand épiploon. Par ailleurs, elle recoit les veines gastriques

descendantes et les veines épiploiques ascendantes.

- Les veines pancréatiques et duodénales formant la veine

pancréaticoduodénale gauche.

Le bord inférieur de la veine splénique regoit la veine mésentérique
inférieure et le bord supérieur recoit dans certains cas la veine coronaire

stomachique. La face postérieure est libre, c’est le secteur chirurgical.

**% Les collatérales de la veine splénique venues de la région cardio-

tuberositaire constituent une tres importante anastomose porto-cave.

b. La veine mésentérique inférieure :

Elle draine le sang veineux du cbdlon gauche, des deux tiers gauches du
colon transverse et du rectum. Elle nait par la confluence des veines
hémorroidales supérieures en arriere de la partie supérieure du rectum. Elle
décrit un trajet vertical satellite a 1’artére mésentérique inférieure et se termine
dans la région rétropancréatique en se jetant classiquement dans la veine
splénique, parfois dans la veine mésentérique supérieure, rarement dans 1’angle

d’union des deux veines précédentes.
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C’est la plus petite des racines du tronc porte. Ses principaux affluents

sont :
- La veine colique inférieure gauche.
- La veine colique supérieure gauche.
Son diamétre est de 2 a 4 mm, et sa longueur est de 5 a9 cm.
-Variations d’origine de la veine porte :

Comme nous I’avons précédemment cité, 1’origine de la veine porte

connait plusieurs variantes qui sont représentées dans la figure suivante :

Fig.1 : 1) veine porte, 2) veine splénique, 3) veine mésentérique inférieure, 3’)
veine colique gauche, 4) veine mésentérique supérieure.
a. Disposition classique.
b. Convergence des branches d’origine avec absence du tronc spléno-mésaraique.

c. Abouchement de la veine mésentérique inférieure dans la mésentérique supérieure.

d. Veine colique gauche s’abouchant dans la mésentérique supérieure [210].
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= TRAJET:

Le tronc de la veine porte ainsi form¢é monte obliquement en haut, a droite
et en avant, croisant en X la face antérieure de la veine cave inférieure.
Normalement inclinée a 45° sur la verticale, la veine porte peut étre beaucoup

plus horizontale ou, au contraire, beaucoup plus verticale.

Dans le trajet ascendant, elle passe derriere le premier duodénum et pénétre
dans le bord droit du petit épiploon pour rejoindre en arricre les autres €léments
du pédicule hépatique constituant ainsi 1’¢lément le plus postérieur de celui-ci.

Elle répond a ce niveau :

@ En arriere, a la veine cave inférieure dont elle est séparée d’abord par le
tubercule omental du pancréas puis par le hiatus de Winslow (intérét chirurgical

dans I’anastomose porto-cave tronculaire).
@ En avant, les autres éléments du pédicule hépatique :

- L’artére hépatique commune d’abord sur son bord gauche, se bifurque
ensuite pour donner naissance a la gastro-duodénale et a I’artere

hépatique propre qui va monter sur le bord gauche de la veine porte.

- La voie biliaire principale, située le long du bord droit de la veine
porte, s’en écarte & sa partie inférieure pour dessiner avec elle le
triangle interporto-cholédocien crois¢ par la veine pancréatico-
duodénale supérieure droite, affluent de la veine porte, et par I’artere

homologue, branche de la gastro-duodénale.
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2 TERMINAISON[4]:

Arrivée au niveau du hile hépatique, la veine porte donne deux branches,
elles-mémes se divisant a I’intérieur du parenchyme hépatique pour déterminer

la segmentation portale :

- une branche porte droite ( de 1 a 3 cm de long ), recoit les veines
cystiques avant son entrée dans le parenchyme hépatique ou elle se divise en
deux branches, ’'une destinée aux segments para-médians V, VIII et I’autre aux

segments latéraux VI, VIIL.

- Une branche porte gauche, qui, lors de son trajet hilaire, ne donne
pratiquement que des branches postérieures destinées au lobe caudé et au
parenchyme immédiatement sus-jacent (segment I). Il nait ensuite la veine
latérale gauche destinée au segment II (partie postérieure du lobe gauche). La
branche porte gauche se termine dans un cul-de-sac situé a environ 2 cm du bord
antérieur du foie appelé récessus de Rex ou récessus ombilical (intérét
chirurgical dans la technique de reperfusion portale ou de shunt méso-Rex). Ce
récessus donne classiquement naissance a deux veines latérales en forme de
corne, une a droite (segment IV), "autre a gauche (segment I11) et joue un role

de fixité pour le foie en donnant attache au ligament rond et au canal d’ Arantius.
La bifurcation portale répond :

En arriére, au tubercule caudé et au lobe de Spiegel qui la sépare de la

veine cave inférieure.

En avant, a la bifurcation de I’artére hépatique propre généralement située

au dessous et a gauche de la bifurcation portale.
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Plus en avant, a la convergence des deux canaux biliaires droit et gauche
située habituellement en avant et au dessus de la branche droite de I’artere

hépatique.

Plus en avant et a droite, le canal cystique et le col de la vésicule biliaire
dessinent avec la voie biliaire principale et la face inférieure du foie, le triangle

de Budol généralement traversé par 1’artére cystique.

Ligaments
Ferlei fumnmme et run:ﬁlu i

Meines parm-ombilicales

appendiculaire

— Muscle élévareur de I'anus
Anaslom porto-caves T —— Veines rectales inferinumes
1 (Isophagiennes 3 Hectales
2 Puaombilicales 4 Réuo-péritongales ‘41‘! pT,-‘E"

Fig.2: anatomie du systéme porte et ses affluents [211]
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IV. PHYSIOPATHOLOGIE

Le cavernome fait suite a une occlusion chronique, souvent thrombotique,

du systéme porte responsable d’un bloc infra- ou pré-hépatique.

Selon sa localisation et son extension, cette occlusion peut se manifester
cliniquement (ischémie mésentérique) ou plus souvent rester silencieuse si elle

est limitée a la veine porte.

Ce silence s’explique par la compensation du flux sanguin hépatique par

deux mécanismes :

1. « Arterial buffer response » : c’est la vasodilatation immeédiate de
I’artére hépatique en réponse a la diminution du flux portal. Ce méme réflexe
peut s’observer en chirurgie lorsqu’on clampe la veine porte. Cette

vasodilatation permet le maintien initial des fonctions hépatiques.

2. Le développement rapide des veines collatérales tortueuses péri-portales
porto-portes a flux hépatopete qui court-circuitent la portion thrombosée. Au
début de calibre millimétrique, elles se dilatent dans un délai de 3 a 5 semaines
si ’obstacle persiste, pour former une structure pseudo-tumorale : c’est le
cavernome portal, dont le si¢ge donne des renseignements sur la localisation de

la thrombose initiale [7].

Lorsque ces mécanismes se trouvent dépassés, la pression portale,
normalement comprise entre 1 et 4 mmHg, augmente pour aller au-dela de 10

mmHg, ce qui entraine I’installation d’anastomoses porto-caves spontanées.
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I. Hypertension portale [8]

L’hypertension portale correspond a [I’¢élévation de pression dans le

territoire veineux du systéme porte.

Sa définition est hémodynamique et consiste en une augmentation de la
pression portale supérieure a 10 mmHg ou un gradient de pression portale

supérieur a 5 mmHg.

Le gradient de pression portale AP est égal, selon la lo1 d’Ohm, au produit
de multiplication de la résistance totale au flux sanguin portal R et du débit

sanguin dans le territoire porte Q. Ainsi, AP = Q x R.

- Le gradient de pression portale augmentera donc s’il existe une élevation

du débit et/ou des résistances.

- La résistance au flux portal est normalement représentée essentiellement
par la résistance intra-hépatique. Dans le cas de I’hypertension portale, la
résistance totale correspond a la résistance intra-hépatique, a laquelle s’ajoute la

résistance dans la circulation collatérale.

- Le débit sanguin portal, comme pour la résistance, correspond en cas
d’hypertension portale a la somme du débit sanguin dans la veine porte et du

débit sanguin dans la circulation collatérale.

Ainsi, I’hypertension portale proceéde de deux mécanismes indissociables :
une augmentation de la résistance et une hyperkinésie circulatoire. En effet, la
diminution de la résistance systémique semble instaurer un syndrome
hyperkinétique induisant I’activation du systele vasodilatateur et d’épargne
sodée. Cette diminution du débit systémique associée a la rétention hydrosodée
explique I’apparition de [D’ascite et d’autres manifestations cliniques qui

apparaissent des que la différence de pression dépasse 12 mmHg.
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I1. Les anastomoses porto-caves :

Chez I’adulte, la veine porte et ses affluents sont dénués de valves [10]; ces
derniéres peuvent étre présentes chez le feetus et le nouveau-né mais s’atrophient
et disparaissent rapidement dans la grande majorité des cas. L’ascension de la
pression dans le territoire porte entraine le développement d’une circulation de

suppléance qui cherche a rétablir le courant veineux dirigé vers le systeme cave.

On parle alors d’anastomoses porto-caves spontanées, qui déterminent

selon leur siege:

- La circulation collatérale de type supérieure : Entre I’oesophage et
I’estomac : le sang rejoint le systéme azygos puis la veine cave supérieure par
I’intermédiaire de la veine gastrique gauche ou de la veine oeso-cardio-
tubérositaire postérieure, ceci est a 1’origine des « varices oesophagiennes et

gastriques ».

-La circulation collatérale de type inférieure : au niveau du rectum :
Anastomose entre la veine mésentérique inférieure et la veine cave inférieure via
les veines rectales (a I’origine de varices rectales) ou les veines hémorroidales

(entrainant des hémorroides).

-La circulation collatérale de type antérieure: Anastomose porto-
ombilicale : Normalement occluse aprés la ligature du cordon ombilical, la
veine ombilicale peut étre reperméabilisée en cas d’hypertension portale. La
dérivation vers le systétme cave se fait soit en surface par I’intermédiaire des
veines épigastriques superficielles, soit en profondeur par la veine fémorale et

les veines thoraciques internes.
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- La circulation collatérale de type postérieure : Anastomoses spléno-

rénales:

Il s’agit de dérivations entre la veine porte et la veine cave inférieure
impliquant, entre autres, les anastomoses spléno-rénales pré-existantes, on
distingue :

- Anastomose de Lejars : naissant du réseau intra-parenchymateux

splénique et se jetant dans la veine rénale gauche.

- Anastomose de Marion : reliant directement la portion pédiculaire de

la veine splénique a la veine rénale gauche.

- Le tronc gastro-phréno-capsulo-rénal : Anastomoses naissant dans la
sous-muqueuse de la grosse tubérosité gastrique puis le sang emprunte
la veine inférieure du pilier gauche du diaphragme et rejoint par
I’intermédiaire de celle-ci les veines capsulaire moyenne, rénale

gauche et cave inférieure.
On décrit également d’autres voies et dérivations accessoires :

- Le canal d’Arantius : habituellement remplacé par un ligament
(appelé ligament veineux), il peut se reperméabiliser. Ce canal nait
dans la branche portale gauche et se termine le plus souvent dans la

veine hépatique gauche.
Anastomose pariétale : diverses et nombreuses, on cite :

- Les veines de Retzius (au niveau des accolements pariétaux des divers

organes tributaires du systéme porte).
- Les veines miscellanées (dues a des adhérences acquises).

- Les veines spléno-pariétales (au niveau des zones d’accolement de la

rate et de la paroi abdominale postérieure).
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II1. Retentissement
1- Rate [10] :

Il s’agit d’une splénomégalie souvent asymptomatique, secondaire a la

congestion et a I’hyperplasie du tissu réticulo-endothélial.

Elle peut étre responsable d’hypersplénisme qui se caractérise par une
pancytopénie et qui serait li¢ a des phénomenes de stase, de séquestration et de

phagocytose.
2- Varices oesophagiennes :

Elles se développent au-dela d’un seuil de 10 a 12 mmHg de gradient de
pression entre la pression portale et la pression cave. En revanche, il n’existe pas

de corrélation entre la taille des varices et le degré d’hypertension portale.

Les varices oesophagiennes sont sous-muqueuses et se situent le plus

souvent au niveau du tiers inférieur de I’cesophage.

Leur rupture par la déchirure de la paroi tendue des varices entraine une
hémorragie digestive haute dite variqueuse,. Parfois, I’acide gastrique ou
certains médicaments comme 1’acide acétyl-salicylique ou les anti-
inflammatoires non stéroidiens causent I’érosion de la paroi des varices,
entrainant ainsi ’hémorragie qui peut se manifester par une hématémese,

méléna ou une anémie chronique.

Il est important de prédire le risque de rupture des varices, il existe

d’ailleurs une relation entre ce risque et le degré d’hypertension portale.

D’autre part, les varices gastriques sont moins fréquentes, et si elles

existent, se trouvent au niveau de la région cardio-tubérositaire.

19



Des varices peuvent se développer en dehors de 1’oesophage et de
I’estomac au niveau de duodénum, du jéjunum, de I’iléon, du co6lon, d’une
iléostomie, d’une colostomie, du péritoine, de I’utérus ou du vagin. Le
développement de ces varices aberrantes ou ectopiques est souvent dii a des
adhérences secondaires a une intervention chirurgicale antérieure. Ces varices
peuvent donner lieu a des hémorragies digestives, ou a un hémopéritoine, ou a

des hémorragies génitales en cas de rupture.
3- L’ascite :
Elle se développe seulement si ces deux conditions sont remplies :
- L’hypertension portale
- La rétention hydro-sodée.
On en déduit donc que :

- L’hypertension portale est d’une part une condition nécessaire mais

insuffisante pour le développement d’une ascite.

- Dr’autre part, la rétention hydro-sodée, isolée, entraine un état
d’anasarque. L’association a une hypertension portale servira a

localiser I’épanchement au niveau du territoire péritonéal.

Dans le cas des blocs infra-hépatiques, spécifiquement pour le cavernome
portal, I’ascite n’est pas frequemment retrouvée, et reste habituellement

modérée.
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4- Le foie :

Devant une obstruction veineuse porte extra-hépatique, le foie est
classiquement normal et le modele architectural préservé. L’examen
histopathologique peut montrer une condensation concentrique de fibres de
réticuline autour des espaces portes voire méme dans le parenchyme.
Néanmoins, la biopsie du foie n’est envisagée qu’en cas de perturbation des

fonctions hépatiques.

Par ailleurs, il apparait au cours de 1’évolution un changement de direction
du flux d’une partie de la vascularisation portale qui devient hépatofuge : on
parle de « syndrome porto-prive », qui entraine une souffrance du parenchyme
hépatique associée a la constitution d’une fibrose portale dont 1’évolution

progressive influence le pronostic au long terme.
5- Biliopathie portale :

Il existe une hypothése mécanique évoquant une compression des voies
biliaires par la circulation collatérale porto-porte qui se développe a I’issue de la

thrombose portale chronique.

D’autre part, une sténose ou des calculs intéressant les voies biliaires
peuvent se former au cours de la progression de la maladie et peuvent conduire a

la cirrhose biliaire secondaire.

I1 est possible de classer biliopathie portale en trois types, dont type I est le

plus doux.

e Type 1. Implication des voies biliaires extra-hépatiques.

Type II: Implication des voies biliaires intra-hépatiques seulement.
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e Type III a : Implication des voies biliaires extra-hépatique et des voies

biliaires intra-hépatiques unilatérales (gauche ou droite).

e Type III b : Implication des voies biliaires extra-hépatiques et des

voies biliaires intrahépatiques bilatérales.

Cependant, le cavernome portal donne exceptionnellement une
compression de la voie biliaire principale, et les cas rapportés dans la littérature
sont peu nombreux, ce qui contraste avec la fréquence relative des cavernomes.
Probablement est-ce dii a I’existence chez I’enfant de phénomeénes scléro-

inflammatoires a évolution lente qui se révelent a 1’age adulte.
6- L’entéropathie exsudative :

Elle fait suite a I’association de I’hypertension portale a la congestion
veineuse et lymphatique au niveau de I’intestin gréle, secteur de drainage de la

veine mésentérique supérieure.

Elle est responsable de I’aggravation de 1’état nutritionnel et immunitaire
des patients par la perte de lipides et de protéines (albumine, immunoglobuline,
transferrine...) au niveau de la lumiére intestinale.

7- L’encéphalopathie hépatique [19] :

Elle est due au largage dans la circulation des substances ammoniquées
accumulées dans le sang porte, notamment s’il existe une insuffisance hépato-

cellulaire.

Elle peut avoir lieu via les anastomoses porto-caves, ou les shunts intra- ou

extra-hépatiques, spontanés ou interventionnels.

Elle reste cependant exceptionnelle dans le cavernome vu I’intégrité

habituelle du foie, surtout chez I’enfant.
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8- Le retard staturo-pondéral :

Les enfants qui souffrent de cavernome portal présentent une
prédisposition a un retard de croissance du fait de la présence d’un nombre de

facteurs influengant sur la croissance, parmi lesquels :

- L’anémie ferriprive chronique secondaire aux saignements répétitifs

ou encore a I’hypersplénisme
- L’entéropathie exsudative avec malabsorption secondaire

- La diminution du flux portal hépatique la résistance a I’hormone de
croissance ou encore la privation en hormone hépatotrophique furent

des hypotheses avancées pour expliquer le retard de croissance.
9- Les troubles de I’hémostase [195]:

I peut exister des anomalies de [’hémostase responsables de
I’hypercoagulabilité a I’origine de la thrombose portale chronique (qu’il faut

rechercher).

Par ailleurs, une surconsommation en rapport avec une coagulation intra-
veineuse disséminée peut entrainer une diminution du taux de prothrombine ou

des anomalies des fonctions plaquettaires.

La fonction de syntheése hépatique des facteurs et inhibiteurs de coagulation

peut étre altérée.
10- Le syndrome hépato-pulmonaire [196]:

Le syndrome hépato-pulmonaire résulte de la formation de dilatations
artérioveineuses microscopiques intrapulmonaires observées en cas de maladie
hépatique chronique. Le mécanisme n'est pas connu, mais on suppose qu'il est
dG a une augmentation de la production hépatique ou a une clairance hépatique

diminuée des vasodilatateurs.
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La présence de dyspnée doit évoquer le syndrome hépato-pulmonaire.

De rares observations retrouvées dans la littérature décrivent ce syndrome

chez des patients atteints de thrombose veineuse chronique sans cirrhose.
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Fig.3 : différents voies de dérivation porto-systémiques en cas d’hypertension globale [11]
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V. ETIOPATHOGENIE :

Dans la quasi-totalité des cas, I’hypertension portale fait suite & un obstacle
entravant la circulation porto-hépatique qui, selon sa localisation, détermine

trois types de blocs :

bloc infra-hépatique (ou pré-hépatique) : En dessous du foie sur la veine

porte, le plus fréquemment retrouvé chez I’enfant [197].
bloc intra-hépatique : dans le foie
bloc sus ou supra-hépatique : Au-dela du foie.

Suivant la position du bloc par rapport a la sinusoide, on parlera de bloc pré

sinusoidal, de bloc sinusoidal ou de bloc post sinusoidal.

Responsable d’hypertension portale infra-hépatique, le cavernome portal
fut I’objet d’études qui ont révélé deux origines théoriques : la thrombose

portale et la malformation congénitale.
1- La thrombose portale

Il est nécessaire de rechercher systématiquement 1’existence d’affections
thrombogenes a ’origine de la thrombose, méme en présence de cause évidente.
Ceci vise a traiter éventuellement la maladie causale, ainsi qu’a évaluer la

nécessité d’un traitement préventif d’une récidive thrombo-embolique.

On distinguera les causes locales, les causes associées aux hépatopathies et

les causes générales.
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a- Causes locales
a.1 Les thromboses portes néonatales :

Apres ligature du cordon ombilical, I’oblitération physiologique de la veine
ombilicale survient. Cette oblitération peut s’étendre au systéme porte sous
I’influence de facteurs favorisants parmi lesquels, D’infection ombilicale
(omphalite) et le cathétérisme de la veine ombilicale sont les plus discutés [31].
Cependant, les études évaluant la prévalence de TVP suite a un cathéter

ombilical montrent d’importantes variations del.3 a 43 %.

Les dommages chimiques apportés a la paroi veineuse par les solutions
perfuées (selon leur nature) semblent aussi tenir une place importante dans le
développement de la TVP chez le nouveau-né, faisant de la pose d’un cathéter
ombilical un facteur de risque majeur actuellement abandonné dans la majorité

des pays économiquement développés [32].
a.2 La pyléphlébite [8]:

Les pyléphlébites sont des thrombophlébites septiques de la veine porte,
d’une de ses branches intra-hépatiques ou d’un de ses affluents. Rares mais

graves.

Les pyléphlébites septiques sont responsables d’environ 50% des cas de
thrombose de la veine porte extra-hépatique de l'enfant et de 10 a 25 % des cas
de l'adulte [37].

Les germes les plus fréquemment retrouvés aux hémocultures sont les
bacilles Gram négatifs notamment 1’Escherichia Coli, les streptocoques, mais il
existe une association étroite entre une septicémie a Bacteroides Fragilis et la
thrombose septique de la veine porte d’ou la recherche systématique de cette

complication en cas de septicémie a ce germe.
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Le Fusobacterium Necrophorum fait également [’objet d’attention

particuliére en matiére de pyléphlébites et semble en augmenter le risque.

L’association avec une infection aigué a cytomégalovirus (CMV) est aussi

connue mais rarement rapportée dans la littérature[198,199,200].
a.3 Les compressions intrinséques ou extrinséques de la veine porte

Il peut s'agir d’une compression extrinseéque avec « effet de masse » par un
processus infectieux, ou plus rarement chez I’enfant, une invasion endoluminale
par un processus tumoral bénin ou malin tel qu’un pseudokyste du pancréas, une

adénopathie tuberculeuse, un kyste hydatique...

Dans le cas du processus infectieux tel que 1I’évolution d’un abces amibien
ou a pyogenes, l’inflammation systémique ou locale peut contribuer au

développement d’une thrombose.
a.4 Les traumatismes abdominaux [8] :

Une contusion de 1I’abdomen, une plaie pénétrante ou une intervention
chirurgicale abdominale peuvent étre responsables d’une thrombose porte. Les
interventions les plus a risque sont la chirurgie biliaire et pancréatique, les

dérivations porto-systémiques et la splénectomie.

En effet, la splénectomie est compliquée d’une thrombose de la veine porte
dans 7% des cas selon une étude prospective, une fréquence souvent sous-
estimée a cause de I’existence de cas infra-cliniques. On connait trois facteurs de
risque de développer la thrombose portale aprés splénectomie : rate dont le

poids est supérieur a 500g, thrombocytose et syndrome myéloprolifératif.

La surveillance Doppler postopératoire est justifiée. Le diagnostic précoce

et le traitement peuvent réduire 1’incidence des complications.
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a.5 Autres causes associ¢es aux hépatopathies:
a.5.1 La cirrhose :

La thrombose de la veine porte est souvent diagnostiquée chez un malade
atteint de cirrhose. Sa prévalence varie de moins de 1 % en cas de cirrhose non
compliquée [76] a plus de 10 % chez les candidats a la transplantation
hépatique, augmentant ainsi avec la sévérité de 1’affection hépatique. En cas de
cirrhose, la thrombose veineuse portale est plus souvent diie a I'envahissement

par un carcinome hépatocellulaire qu'a un phénomene thrombotique.
a.5.2 Le carcinome hépatocellulaire (CHC) :
C’est la cause la plus retrouvée de thrombose porte au cours des cirrhoses.

Le risque de survenue de thrombose portale augmente selon la taille du

carcinome hépatocellulaire.

La thrombose y est cruorique dans prés du tiers des cas (28%). Il est
important de distinguer la thrombose cruorique de la thrombose néoplasique car
cette derniere aggrave le pronostic et constitue une contre-indication a la

transplantation hépatique ou aux techniques d’ablation percutanée.

a.5.3 L’hypertension portale idiopathique (ou sclérose hépato-

portale)

Elle s’accompagne d’une fibrose des espaces portes sans cirrhose pouvant
donner une thrombose veineuse portale dont la prévalence serait supérieure a
2 % [77]. Pour certains auteurs, il s’agirait de thromboses dues a un état

thrombogene non identifié.
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a.5.4 La transformation nodulaire partielle du foie

Tres rarement retrouvée, elle est définie par la formation de volumineux

nodules hépatocytaires a pprédominance hilaire.
b- Causes générales
b.1 Anomalies primitives de la coagulation :

Les déficits héréditaires en inhibiteurs de coagulation (Antithrombine,
protéine C, protéine S) exposent tous a un risque accru de thrombose veineuse.
Les thromboses veineuses profondes surviennent souvent au niveau des
membres inférieurs et d’autres localisations faisant ainsi du systéme porte une
localisation atypique. Ces anomalies présentent des risques relatifs de thrombose
différents.

Il existe par ailleurs des causes acquises des déficits représentées
essenticllement par des maladies qui entrainent un défaut de synthése
(insuffisance hépato-cellulaire), une élimination accrue (syndrome nephrotique)
ou une consommation excessive dans le cas d’une coagulation veineuse
disséminée (CIVD).

b.1.1. Déficit en antithrombine I11:

Synthétisée principalement par le foie, le géne codant pour I’antithrombine
(AT) est situé sur le bras long du chromosome 1. Son site principal de synthése
est le foie [201].

Risque relatif : 10 - 20

Le déficit héréditaire en AT est un facteur de risque de la maladie
thromboembolique veineuse (MTEV) a transmission autosomique dominante.
La prévalence du déficit symptomatique dans la population générale est
comprise entre 1/500 et 1/2000.
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Il existe deux types et plusieurs sous-types de ce déficit. Il peut s’agir de
déficits quantitatifs (type I), dans lesquels sa concentration est diminuée mais
sa fonction préservée. Il existe ¢galement des déficits qualitatifs (type II) dans

lesquels la concentration est normale mais la fonction défaillante.

Une anomalie de liaison & ’héparine est parfois retrouvée dans le cadre du
type II, le déficit doit donc étre suspecté devant une résistance au traitement a

base d’héparine.
b.1.2. Déficit en protéine C :

La prévalence du déficit en protéine C symptomatique dans la population
générale est de I’ordre de 1/36000 a 1/16000. La transmission est autosomique

dominante, I’homozygotie est rare [201].
Risque relatif : 5-10
Il peut étre quantitatif (90%) ou qualitatif (10%)
Un déficit en vitamine K peut également affecter la synthese de protéine C.
b.1.3.Déficit en protéine S [201]:

Sa transmission est autosomique dominante et il est 1i¢ a des mutations ou
des délétions intéressant le géne codant qui est situé¢ sur le chromosome 3.
Néanmoins, il parait que le risque de thrombose ne serait significativement
augmenté que quand les taux de protéine S sont trés bas (moins que 40%). Le

déficit peut étre quantitatif ou qualitatif.

Risque relatif : 10
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b.1.4. Afibrinogénémie :

L’afibrinogénémie congénitale est une affection trés rare a transmission
autosomique récessive. Les hémorragies provoquées par des traumatismes
minimes dominent la symptomatologie mais des épisodes thromboemboliques

peuvent se voir, en rapport avec des dysfonctions plaquettaires.
b.1.5. Mutation du facteur V leiden [201]:

C’est une mutation ponctuelle en position 1691 du geéne codant pour le
facteur V qui entraine une résistance a la protéine C activée dont I’action
protéolytique sur les facteurs Va et VIlla inhibe la coagulation
physiologiquement. Cette anomalie est de transmission autosomique dominante

et le facteur V muté est dit facteur V de Leiden.

Le risque relatif de complication thrombo-embolique chez les porteurs
hétérozygotes est de 3 a 5. Par conséquent, le risque est suffisamment bas pour

ne jamais se manifester, sauf si d’autres conditions le majorent.
b.1.6. Mutation de la prothrombine G20210 :

En 1996, Poort et al. [203] rapportent I'existence d'une mutation
(G20210A) sur le gene de la prothrombine qui s'accompagne d'une
augmentation de la quantit¢é de prothrombine plasmatique. Une mutation
G20210A du facteur II de transmission autosomique dominante qui entraine a la
fois une augmentation de la quantité et I’activité du facteur II et donc le risque

de thrombose par surproduction de fibrine.

Le risque relatif pour une thrombose veineuse chez les hétérozygotes est de

2a3.
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Cette mutation est fréquemment associée a d’autres thrombophilies
héréditaires comme le facteur V de Leiden, I’Hyperhomocystéinémie, un déficit

en antithrombine ou en protéine C et S.
b.1.7. Hyperhomocystéinémie :

C’est une anomalie liée a des déficits homozygotes des enzymes du
métabolisme de la méthionine (soit la cystathionine b synthétase ou le
méthyléne tétra-hydro-folate réductase (MTHFR)). Treés rarement dans des
formes majeures, elle se complique d’un retard mental, des anomalies oculaires,

squelettiques...

La prévalence de la mutation de la cystathionine b synthétase et de la
MTHEFR, a I'état hétérozygote, dans la population asymptomatique est de l'ordre
de 1 %.

b-2 Troubles acquis :
b.2.1-Syndromes myéloprolifératifs :

Les syndromes my¢loprolifératifs (SMP) comportent un risque élevé de
thromboses vasculaires. En effet, dans environ le tiers des cas de thromboses
portales (35%), un syndrome my¢loprolifératif est en cause. On note par ordre
de fréquence décroissant : la maladie de Vaquez, la thrombocytémie essentielle,

la leucémie myéloide chronique et la splénomégalie myéloide.

Il n’est pas toujours évident de faire le diagnostic des SMP du fait de la
présence fréquente des formes dites latentes, c’est ce que montre I’étude
interessant 33 individus atteints de thrombose portale non tumorale chez qui la
numération formule sanguine a dépisté 4 cas de SMP, la biopsie ostéomédullaire

a dépisté 7 cas, alors que la culture médullaire a permis de diagnostiquer 16 cas.

32



En revanche, en 2005 il a ét¢ montré que la plupart des SMP sont liés a une

mutation du gene de la protéine JAK?2.

Il s’agit d’une mutation acquise au cours de la vie qui ne se transmet pas a

la descendance.
b.2.2- Syndrome des anticorps antiphospholipides :

Le syndrome des antiphospholipides (SAPL) est défini par la survenue de
thromboses artérielles et/ou veineuses, ou par une morbidité obstétricale
(fausses couches précoces, mort feetale, pré-éclampsie) associées a la présence
d’un anticoagulant circulant (ACC), d’anticorps anticardiolipine (aCL) ou

d’anticorps anti-2-glycoprotéine 1 (a2GP1).
Plusieurs cas de thromboses veineuses portales associées a un syndrome
des anticorps antiphospholipides ont été publiés.

b.2.3-L’Hémoglobinurie Paroxystique Nocturne ou HPN : [204]

L’hémoglobinurie paroxystique nocturne (HPN) ou maladie de
Marchiafava-Micheli, est caractérisée par des poussées soudaines, souvent
nocturnes, de destruction des globules rouges. Sa thrombogénicité est liée a une

hyperactivité des facteurs de coagulation et des anomalies plaquettaires.
2. Les malformations congénitales :

1. Agénésie de la veine porte :

Malformation congénitale rare, peut s’associer a des malformations
cardiaques, rénales ou a des tumeurs hépatiques. Les veines splénique et
mésentérique supérieure se rejoignent et se drainent dans la veine cave

inférieure, la veine rénale ou la veine sus-hépatique gauche.
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2. Malposition de la veine porte :

Malposition de la veine porte est rare et peut se révéler par une obstruction
de la veine porte qui est située en position pré duodénale. Possibilité

d’association a d’autres malformations congénitales.
3. Duplication de la veine porte :

C’est une anomalie rare diagnostiquée par l'imagerie sous forme de deux

veines portes séparées a I’entrée du hile épatique [204,205].
4. Anévrisme congénital de la veine porte :

Les maformations anévrismales de la veine porte sont exceptionnelles.
L’origine congénitale est évoquée suite a leur présence chez des individus
indemnes de toute affection hépatique. Il se complique rarement et reste

généralement asymptomatique.
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I.MATERIELS ET METHODES
s Type d’étude :

Il s’agit d’une étude rétrospective qui porte sur une série de 10 enfants,
admis au service de chirurgie A de I’hopital des enfants de Rabat pour

hypertension portale sur cavernome durant la période 2000-2018.
% Malades :

L’étude a porté sur des malades hospitalisés pour hypertension portale sur
cavernome et ayant bénéficié d’une prise en charge chirurgicale ou

endoscopique au cours de la période 2000-2018.

On a exclu les malades hospitalisés avec hypertension portale mais qui ne
présentaient pas un cavernome comme diagnostic étiologique de leur

hypertension portale.
% Méthodes :

Pour ce faire, nous avons revu et analysé les dossiers des malades dont les

observations rédigées ont apporté les éléments suivants :
- N°d’entrée,
- Prénom, age, sexe et origine,
- Motif d’hospitalisation,
- Antécédents personnels et familiaux,
- Symptomatologie,
- Examen physique,
- Fibroscopie oeso-gastro-duodénale (FOGD),
- Echographie-doppler +/- angioscanner,

- Bilan biologique :

36



NEFS 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 UI/l), bilirubines
(la normale : BT < 10 mg/l ; BD <4 mg/l), phosphatases alcalines (la

normale <

450 Ul/l chez I’enfant de 0 & 15 ans),

Sérologies (hépatites B et C),

Protidémie (la normale > 60 g/1), albuminémie (la normale > 32 g/l),
bilan lipidique,

résultat de la PBF ou de [I’étude histologique splénique (si

splénectomie),
Traitement médical,
Intervention chirurgicale,
Compte-rendu opératoire,

Suites opératoires et évolution.
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OBSERVATION N°1
N°E 10 817/01.
Il s’agit de K. Assia, fille de 14 ans, originaire de Souk El Arba.

Admise le 19.04.01, dans un état de choc hémorragique avec hématémeses

et mélaena.
9¢me d’une fratrie de 10, fratrie saine sans consanguinité parentale.

Suivie depuis 1’age de 7 ans en service de Pédiatrie III pour HTP sur
cavernome portal, sans aucune médication, ayant fait une dizaine d’épisodes

hémorragiques, elle a été¢ hospitalisée six fois et polytransfusée.

L’examen physique avait trouvé une patiente apyrétique pesant 42 Kg,
asthénique, avec une paleur cutanéo-muqueuse généralisée, des conjonctives
décolorées, une SMG a 4 travers de doigts, sans ascite ni CVC, avec une fléche

hépatique a 10cm.
Paraclinique

Elle a bénéficié d’un bilan biologique accompagné d’une transfusion de 2

CG en urgence :

- NFS : Leucopénie a 2 000/ mm? ; Thrombopénie a 71 000/ mm? ;
Anémie a 4,2 g/dl d’Hb hypochrome et microcytaire réalisant un

tableau de pancytopénie.
- Crase : TP=44 % ; TCA=42/30 sec.

- Bilan hépatique : Normal avec ASAT a25 Ul/1; ALATa 13 Ul/' 1;
BT a6mg/1; BD a 2mg/ 1 et PAL a 287 UI/ 1.

- EPP : normale avec protéines= 68 g/ | ; Albumine= 38,4 g/ L.

- Sérologies : sérologies VHB et VHC négatives.
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Une FOGD, faite le 24.04.01, a montré :
- 3 grosses VO grade III.

- Des ulcérations gastriques sanglantes en rapport avec une gastropathie

hypertensive.

- Un écho-doppler abdominal, fait le 08.05.01, a montré :

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

discrétement hétérogene.
- VBIH/ EH non dilatées et VB alithiasique a paroi épaissie.

- Un tronc porte perméable mais entouré¢ de veines contournées

réalisant un aspect cavernomateux.
- VClI et VSH perméables et sans anomalie.
- Une SMG homogene avec VS= 13,1 mm de diametre.
- Absence d’épanchement intra- péritonéal.
- Reins et pancréas : sans anomalies.
Intervention chirurgicale

Malade proposée d’abord pour sclérothérapie au service de Médecine C, le
geste n’a pas €té réalisé faute d’anesthésiste. Par conséquent, apres stabilisation
de I’état hémodynamique de la patiente, une dérivation veineuse a été indiquée

devant les récidives hémorragiques et I’hypersplénisme.
Opérée le 26.06.01, la patiente a bénéficié¢ d’une anastomose spléno-rénale

termino-latérale distale type Warren.
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Compte-rendu opératoire
Malade sous AG, en décubitus dorsal.
Laparotomie médiane sus ombilicale élargie en sous ombilicale.

L’exploration trouve un foie d’aspect normal, une veine splénique dilatée

et un peu tendue.

Ligature section de Dartére colique supérieure gauche qui gene la

dissection.

Dissection de la veine splénique sur toute sa longueur de la région du hile
jusqu’a son anastomose avec la veine mésentérique, en ligaturant les branches

qu’elle regoit.
Dissection de la veine rénale gauche.

Section de la veine splénique au niveau de sa partie distale, en ligaturant le

bout distal.
Le bout distal est anastomosé sur la veine rénale gauche en termino-latéral.

Cette anastomose est réalisée par un hémi-surjet sur la moitié¢ gauche, puis

des points séparés sur la moitié¢ droite.
L’examen de I’anastomose montre un bon passage de sang, sans coudure.

Le reste de I’exploration a trouvé une dilatation de la veine coronaire
stomachique et de ses branches. On décide alors de faire une déconnexion
azygo-portale en réalisant un pincement latéral du tronc de la coronaire
stomachique permettant ainsi de diminuer le flux au niveau de la veine, puis une

ligature de quelques branches de la coronaire stomachique.
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Péritonisation.

Toilette et hémostase faites.
Fermeture plan par plan.

Evolution

Les suites immédiates ont ét€ simples.

Avec un recul de 20 mois, 1’évolution était bonne avec disparition des
manifestations hémorragiques et régression de 1’hypersplénisme malgré la
persistance d’une SMG modérée. L’écho-doppler de controle réalis¢ avait

objectivé une anastomose perméable.
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OBSERVATION N°2
N°E 19 440/01.
Il s’agit de L. Jamal, garcon de 10 ans, originaire de Sidi Slimane.
Admis dans notre service, le 13.11.01, pour SMG douloureuse.
ler dans une fratrie de 2, frére sain, parents non consanguins.

Suivi en service de Pédiatrie IV pour HTP avec splénomégalie évolutive
sur cavernome portal depuis 3 ans, avec 2 épisodes d’épistaxis ayant nécessité

une transfusion au cours des deux épisodes.

L’examen physique avait trouvé un patient apyrétique, pesant 21 Kg,
dyspnéique, tachycarde a 110 B/min, pale a conjonctives décolorées, présence
d’une SMG douloureuse arrivant & I’ombilic déplissé accompagnée d’une CVC

sans ascite ni hépatomégalie.

Par ailleurs, le patient présentait des membres gréles, une peau seche et des

cheveux cassants témoignant d’un état de malnutrition.
Paraclinique
Le bilan biologique réalisé avait trouvé :

- NFS : une pancytopénie avec leucopénic a 1 300/ mm?® ;
thrombopénie a 37 000/ mm? ; Anémie a 3,7 g/dl d’Hb, hypochrome

et microcytaire.
- Crase: TP a 56 % ; TCA=34/31 sec.

- Bilan hépatique : Normal avec ASATa 17 Ul/1; ALATa19Ul/ 1;
BTa4mg/1;BDalmg/ L
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- Bilan lipidique : Cholestérol a 0,70 g/ 1 ; Triglycérides a 0,46 g/ 1.
- EPP : anormale avec protéines a 60 g/ I ; Albumine a 30,7 g/ 1.
- Sérologies VHB et VHC négatives.

Un écho-doppler abdominal, a montré :

- Un foie réduit de taille et d’échogénicité hétérogene avec hypertrophie

du segment I.
- VBIH/ EH non dilatées.
- Un cavernome portal avec une VB non visualisée.
- Un petit épiploon épaissi = 22 mm.
- VCI et VSH perméables et sans anomalie.
- Une SMG énorme homogéne avec VS = 13 mm de diametre.
- Une VMS perméable et mesure 10 mm de diametre.
- Présence d’une CVC riche avec d’importantes VO et VG.
- Absence d’épanchement intra- péritonéal.
- Reins et pancréas : sans anomalies.
Une FOGD faite a montré :
- Des VO grade II.
- Des VG grade I.

- Une gastrite érythémateuse diffuse.

43



Intervention chirurgicale

Une indication chirurgicale a ¢été prise devant 1’hypersplénisme, les ATCD

hémorragiques et le retentissement clinique sur la croissance

Opéré le 27.11.01, le patient a bénéficié d’une anastomose mésentérico-
cave par interposition de greffon jugulaire (type Drapanas) avec biopsie

hépatique peropératoire.
Compte-rendu opératoire
Patient sous AG, en décubitus dorsal, cou en rotation latérale droite.
Préparation de la région cervicale et du tronc.
1° Temps abdominal :
Incision médiane sus ombilicale empiétant sur I’ombilic.
Section de la ligne blanche.

Le cblon transverse et le grand épiploon ont été étalés vers le haut de telle

manicre a travailler en sous mésocolique.

La dissection de la VS montre qu’il s’agit d’une veine thrombosée, donc

inutilisable. La rate est volumineuse et relativement fibrosée.

Pour avoir acces a la VMS, on libére une partie de D2 et D3 qu’on refoule
vers le haut. Dissection large de la VMS dont la paroi est treés fine. Elle parait
perméable et ’on décide de faire une Drapanas en interposant un greffon

jugulaire entre la VMS et la VCI.

Refoulant le gréle a gauche dans ’abdomen, on pratique une dissection de
la VCI sur sa face antérieure et ses faces latérales, avec ligature section de la

veine génitale gauche et respect de la veine génitale droite.
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2° Temps cervical :
Cervicotomie latérale gauche.

Refoulement du sterno-cléido-mastoidien en dehors, dissection de I’axe

vasculaire gauche du cou.

Dissection de la veine jugulaire interne sur une longue distance permettant
de I’isoler de la carotide primitive et du nerf vague. La branche descendante du

grand hypoglosse a été disséquée et aménagée.

Préléevement du greffon veineux et ligature en amont et en aval au fil de lin
et par un point transfixant a la soie 4/0. Le greffon a ¢t¢ mis dans un sérum
hépariné.

3° Retour dans I’abdomen :

Le greffon veineux est de longueur suffisante, il a été interposé entre la
VMS et la VCI.

Mise en place d’une pince de Satinski sur la face antérieure de la VCI,
résection d’une pastille de la paroi veineuse et suture du greffon a la face
antérieure de la VCI par deux surjets sur les deux berges latérales de la VCI

avec quelques points séparés au prolene 5/0.

Mise en place d’une Satinski sur la face antéro-latérale droite de la VMS,
résection d’une pastille de la paroi veineuse et suture de I’extrémité proximale

du greffon a la VMS par deux surjets postérieur et antérieur au prolene 5/0.
Tres bon flux sanguin de la VMS vers la VCI via le greffon jugulaire.
Toilette soigneuse, péritonisation.

Fermeture plan par plan de la paroi abdominale.

Fermeture de la région carotidienne.
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Etude histologique hépatique

Présence de signes de congestion et de fibrose portale minime.
Absence de signes de cirrhose.

Evolution

Les suites immédiates ont ét€ marquées par D’apparition d’une ascite
abondante a J2 asséchée aprés un mois de régime hyposodé et de traitement

diurétique (spironolactone).

Avec un recul de 6 mois, I’évolution était bonne, avec un bon état général,
sans récidive hémorragique ni douleur et régression de la SMG. Par ailleurs, le

dossier médical ne rapporte pas I’évolution biologique et échographique.
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OBSERVATION N° 3

N°E 19 898/01.
Il s’agit de C. Fatima zahra, fille de 5 ans, originaire de Dakhla.

Adressée a notre service en Octobre 2001 pour la prise en charge d’un état

de choc hémorragique.
Fratrie saine, pas de consanguinité parentale.

Suivie en service de Pédiatrie III depuis 1’age de 1 an pour HTP sur
cavernome, elle a présenté des hémorragies digestives a répétition faites
d’hématémeses et de rectorragies avec des VO grade I1I. Vu son petit age, ni le
traitement endoscopique ni le traitement chirurgical n’ont été¢ indiqués et on

s’est contenté de la mettre sous propranolol.

A I’examen physique, la patiente était apyrétique, exsangue, dyspnéique et

asthénique avec une tachycardie et une tension artérielle a 80/50 mm Hg.

La palpation abdominale a trouvé une SMG a 4 travers de doigts, sans

ascite ni CVC.
Paraclinique

Elle a été transfusée et stabilisée sur le plan hémodynamique et a bénéficié

du bilan suivant :

- NFS : GB a4 400/ mm? ; PQ a 114 000/ mm? ; Anémie a 6,3 g/dl

d’Hb, hypochrome et microcytaire réalisant un tableau de bicytopénie.
- Crase: TP a59 % ; TCA=32/31 sec.
- Bilan hépatique : ASAT ¢levés a S5 Ul/1; ALATal6 Ul/1; BT a4

mg/ 1;
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- BDalmg/l;PALa290 Ul/ 1.
- EPP : normale avec protidémie a 65 g/ 1 et albuminémie a 39 g/ 1.
- Sérologies : VHB et VHC négatives.

Une FOGD faite a montré des VO de grade I et III.

Une échographie abdominale, faite le 02.11.01, a montré :

Un foie de taille normale, de contours réguliers, hyperéchogéne et

hétérogene.

VBIH/ EH non dilatées et VB alithiasique a paroi fine.

Un tronc porte sténosé et sicge de formations anéchogenes multiples

et une CVC correspondant & un cavernome portal.

VCI et VSH perméables et sans anomalie.

Une SMG homogene avec VS= 7 mm de diametre.

Absence d’épanchement intra- péritonéal.
Intervention chirurgicale

Une sclérothérapie n’a pas €té réalisée par 1I’équipe de Médecine C a cause
de I’age de I’enfant. Une dérivation chirurgicale a donc été indiquée chez cette

patiente a haut risque hémorragique.

Un angioscanner abdominal a été réalisé en préopératoire le 20.11.01 pour

mieux prévoir 1’état du systéme porte :
- HMG et SMG homogenes.

- Tronc porte non individualisé.
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- Masse prenant le contraste au niveau du hile hépatique, correspondant

a un cavernome portal.

- VS perméable 7,5 mm de diametre, et dont le trajet descend du hile
splénique de 10 mm a proximité de la VRG puis trajet oblique en haut

et a droite en rétropancréatique pour aller recevoir la VMS.

- VMS perméable et de diamétre variable : 8§ mm en pré-duodénal et 5,2

mm en sous-duodénal.

La patiente a bénéficié d’une anastomose spléno-cave termino-latérale

réalisée le 22.11.01.
Compte-rendu opératoire
Patiente 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 d’aspect normal avec une splénomégalie

modérée.

On décide d’aborder le tronc spléno-mésoraique dans le territoire sous
méso-colique, le cdlon transverse et le grand épiploon ont ét¢ dégagés et étalés

vers le haut.

Dissection de la VS qui parait étre perméable et présente sur une surface
limitée un aspect nacré séquelle de thrombose antérieure. Elle a un bon calibre

(5mm) et ne parait pas dilatée.
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Nous avons pensé a réaliser une anastomose spléno-rénale au début, mais
une anastomose spléno-cave nous a paru meilleure du fait de la qualité¢ de

drainage qui peut étre associée par ce systeme.

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 derniére a ¢€té passée sous la VMI clampée a son extrémité

longitudinale et ablation d’une partie.

Section de 2 cm sur la face antérieure de la VCI protégée par une pince de

Satinsky mise sur cette derniére.

Anastomose spléno-cave termino-latérale par deux surjets gauche puis droit

au fil non résorbable (proléne 5/0).
L’anastomose est fonctionnelle, avec absence de tension dans la VS.
Toilette soigneuse et fermeture plan par plan.
Evolution
Les suites immédiates étaient simples.

Avec un recul de 12 mois, une bonne évolution a été notée avec disparition
totale de I’hypersplénisme : GB= 16 300/ mm? ; PQ= 218 000/ mm?® ; Hb=9,9 g
/I. Une FOGD a montré la disparition des grosses VO avec persistance d’une
petite dilatation grade 1. Elle n’a accusé aucune récidive hémorragique. Trois
écho-dopplers de contrdle, faits respectivement a 1 mois, a 4 mois et a 1 an de
I’intervention, ont montré que 1’anastomose était perméable avec un bon flux et

une persistance d’une SMG modérée.
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OBSERVATION N° 4
N°E 24 082/01.
Il s’agit de N. Ayoub garcon de 7 ans, originaire de Taroudante.

Admis pour prise en charge d’une SMG découverte lors d’une visite
médicale scolaire. - Notion de consanguinité parentale de 2¢éme degré, fratrie

saine, ne présente pas d’antécédent notable.

L’histoire de la maladie remontait a 4 ans par une distension progressive de

I’abdomen avec des épistaxis a répétition sans explorations.

L’examen clinique a trouvé un patient bien portant, apyrétique, pesant 25
Kg mesurant 127 cm, pale, conjonctives légerement décolorées, présence d’une
CVC thoraco-abdominale, avec a la palpation une SMG a 4 travers de doigts,

ferme et lisse sans ascite. La fléche hépatique étaita 11 cm.
Paraclinique
Un bilan fait a trouvé :

- NFS : objective une pancytopénie avec leucopénie a 2 300/ mm?,
thrombopénie a 39 000/ mm? ; anémie a 9,5 g/dl d’Hb hypochrome et

microcytaire.

-  Médullogramme : moelle réactionnelle riche avec absence de

cellules en faveur d’un syndrome my¢éloprolifératif.
- Crase: TP a80 % ; TCA :36/31 sec.

- Bilan hépatique : Transaminases élevées avec ASAT a 111 Ul/ 1 et
ALAT a 64 Ul/ 1 ; BT a 11 mg/l ; BD a 5 mg/ 1 ; PAL ¢élevées
atteignant 1308 UI/ 1.

- EPP : normale avec protidémie a 67 g/ | et albuminémie a 36,2 g/ 1.

- Sérologies : VHB et VHC négatives.
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Une FOGD faite a montré 3 grosses VO de grade II et I11.

Une échographie abdominale faite a montré :

- Un foie atrophique, dysmorphique et hétérogene (foie de cirrhose ?).
- VBIH/ EH non dilatées et VB alithiasique a paroi épaissie.

- Un tronc porte mal individualisé et siege de formations anéchogenes

dont I’aspect est en faveur d’un cavernome portal.
- Une SMG homogene avec VS= 11 mm de diamétre.
- Absence d’épanchement intra- péritonéal.
Intervention chirurgicale
Un angio-scanner abdominal préopératoire a été réalisé objectivant :

- Foie bosselé hétérogene avec atrophie du lobe gauche et hypertrophie

du segment I et du lobe droit.

- Tronc porte et branches portales perméables associ€s a un cavernome

portal au niveau du hile.
- VCI perméable.
- TSM et VMS perméables, VMS= 11,7 mm de diametre.

- SMG homogene avec une VS rétro-pancréatique thrombosée (fin

cordon).

- Grosses VO et VG + une CVC spléno-rénale riche au niveau du hile

splénique.

52



Opéré le 30.01.02, le patient a bénéficié d’une anastomose mésentérico-
cave par interposition de greffon jugulaire (type Drapanas) avec biopsie

hépatique peropératoire.
Compte-rendu opératoire
1° Temps abdominal :
Incision médiane sus et sous ombilicale a cheval sur I’ombilic.
Section aponévrotique au niveau de la ligne blanche.
Ouverture de la cavité péritonéale.
L’exploration premicre retrouve une SMG + foie multinodulaire.

Individualisation et dissection de la VMS, cette derni¢ére posséde une paroi

partiellement remaniée ayant un diametre d’environ 8 mm.

Individualisation de la VCI aprés décollement de 3 portions duodénales et
sa dissection depuis I'implantation de la veine spermatique droite jusqu’au

niveau de la bifurcation qui était trés haute.
2° Temps cervical :
Préparation du greffon jugulaire.
Cervicotomie verticale.
Dissection du muscle sterno-cleido-mastoidien et du muscle omo-hyoidien.

Dissection de la veine jugulaire externe et ligature de la veine thyroidienne

supérieure.

Préléevement de la veine jugulaire et sa préservation dans de 1’héparine.
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3° Temps abdominal :

Mesure de pression portale effectuée par un cathétérisme d’une veine iléale

retrouve 29 cm H2O.

Création du shunt mésenterico-cave par interposition du greffon jugulaire

suturé de part et d’autre des veines mésentérique supérieure et cave inférieure.

Vérification de sa perméabilité, on observe un flux important aspiré dans la

VCI a travers le greffon.
- La mesure de pression portale apres le shunt chute a 20 cm H?O.
- Fermeture du rétro-péritoine.
- Toilette péritonéale et biopsie du foie.
- Fermeture de laparotomie plan par plan.
- Fermeture de la cervicotomie plan par plan.
Etude histologique hépatique
- Aspect en faveur d’une fibrose biliaire congénitale.
Evolution
- Les suites immédiates ont été simples.

- Avec un recul de 84 mois, a raison d’un contréle semestriel, une bonne
évolution a été notée avec cliniquement un bon état général sans récidive
hémorragique et une splénomégalie a peine palpable, biologiquement une
régression de I’hypersplénisme. A 1’imagerie, quatre écho-dopplers et un angio-
scanner de contrdle objectivant une anastomose mésentérico-cave perméable de
21,4 mm de diametre, une réduction nette de la SMG avec persistance d’un foie

de cirrhose a la TDM sans images tumorales néoformées.
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OBSERVATION N° 5

N°E 24 123/01.
Il s’agit de O. Hayat, fille de 13 ans, originaire du Sud.
Admise au sein de notre service suite a un épisode d’hémorragie digestive.

lere d’une fratrie de 8, fratrie saine, il existe une notion de consanguinité

parentale de 1% degré.

Elle a été suivie en service de Pédiatrie II depuis 2 ans pour HTP sur
cavernome portal, elle présentait cliniquement une distension abdominale
d’évolution progressive associée a une douleur de 1’hypochondre gauche avec
un ¢épisode d’hématémese de moyenne abondance. Elle a été mise sous

propranolol.

L’examen physique a trouvé un bon état général ; un poids de 39 Kg et
taille de 166 cm, elle était pale a conjonctives décolorées avec a la palpation une

SMG arrivant a I’ombilic sans ascite ni CVC. La fleche hépatique étant a 13 cm.
Paraclinique
La patiente a été transfusée de 3 CG et un bilan initial a objectivé :

- NFS : pancytopénie faite de leucopénie a 1 400/ mm? ; thrombopénie

a 43 000/ mm? et anémie a 3,6 g/dl d’Hb hypochrome et microcytaire.

-  Médullogramme : moelle réactionnelle riche avec absence de

cellules en faveur d’un syndrome my¢éloprolifératif.
- Crase: TP a44 % ; TCA=33/31 sec.
- Bilan hépatique : sans anomalie avec ASAT a 28 Ul/ 1 ; ALAT a 17

Ul/l;BTa2mg/1;BDalmg/l; PALa319 Ul/ 1.
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- Bilan lipidique : Cholestérol= 0,76 g/ I ; Triglycérides= 0,33 g/ 1.

- EPP : Protidémie a 72 g/ 1 avec hypoalbuminémie a 28 g/ 1 ; bloc

Beta-Gamma globulines.
- Sérologies : VHB et VHC négatives.
La FOGD réalisée a montré :
- des VO de grade III avec des signes rouges associées a ;
- une gastropathie hypertensive.

- [.’écho-doppler abdominal fait a montré :

- Une HMG hétérogéne.

- VBIH/ EH non dilatées et VB alithiasique a paroi épaissie.

- Un petit épiploon épaissi.

- Une thrombose portale diffuse associée a un cavernome portal.

- Un flux portal absent mais des branches portales droite et gauche

perméables.
- VCI et VSH sont perméables.
- Une SMG homogéne avec VS dilatée a 13 mm de diamétre.

- Absence d’épanchement intra- péritonéal.
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Intervention chirurgicale

Une anastomose porto-cave a été indiquée puis réalisée le 02.10.01

Une dérivation veineuse s’est avérée impossible en peropératoire vu 1’état
thrombosé de toutes les veines : VS, VMS et tronc porte, d’ou la réalisation
d’une splénectomie associée a une déconnexion azygo-portale. Une biopsie
peropératoire du foie et la piece de splénectomie ont été adressées au laboratoire

d’anatomopathologie.
Etude Histologique

Foie : 1ésions inflammatoires en faveur d’une portite avec fibrose minime

sans signes de cirrhose.
Rate : SMG fibro-congestive.
Evolution

Les suites immédiates ont été simples avec régression de la pancytopénie a
J3 et I’apparition d’une thrombocytose modérée : GB a 19 300/ mm? ; Plq a 527
000/ mm? ; Hb a 10,7 g/ dl. La patiente est sortie sous propranolol, un traitement

martial et de ’acétyl-salicylate (Aspirine ®).

A un mois de l’intervention, la patiente a €ét¢ revue avec une nouvelle
récidive d’hématémese de faible abondance. Une FOGD faite a montré la
persistance des VO grade III et de la gastropathie avec des signes rouges, d’ou la
réalisation de 4 ligatures ¢€lastiques des VO a la suite desquelles une disparition
quasi-totale de ces VO a été obtenue en dix jours avec persistance d’un seul

cordon de grade 1.

La patiente a été revue apres 6 mois de I’intervention, en bon état clinique,

avec absence de récidives hémorragiques et régression de la thrombocytose.

L’écho-doppler n’a pas montré de flux portal mais les branches portales

¢taient bien perméables.
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OBSERVATION N° 6
N°E 517/01.
Il s’agit de B. Najia, fille de14 ans, originaire d’Azrou.
Admise a I’hopital pour anémie et douleur abdominale.
Fratrie saine, pas de consanguinité parentale.

Les antécédents personnels retrouvent un ictére a 1’4ge de 2 ans et une

géophagie dans I’enfance.

L’histoire de sa maladie remonte a deux ans avec un syndrome anémique
sévere fait d’une paleur remarquable, des céphalées, une dyspnée et une
importante asthénie, auquel s’associe une douleur abdominale siégeant a

I’hypochondre gauche sans aucune hémorragie extériorisée.

L’examen physique avait trouvé une patiente asthénique, d’un poids de 43
Kg et une taille de 154 cm, pale et conjonctives décolorées, I’examen trouve une
distension abdominale avec une énorme SMG atteignant I’ombilic, douloureuse,

sans ascite ni CVC. La FH étant a 10 cm.
Paraclinique
La patiente a été transfusée de 2 CG et le bilan initial a trouvé :

- NFS : Pancytopénie avec leucopénie a 3 800/ mm? ; Thrombopénie a

102 000/ mm? et anémie a 7 g/dl d’Hb hypochrome et microcytaire.

- Médullogramme : moelle réactionnelle riche avec absence de cellules

en faveur d’un syndrome myéloprolifératif.

- Crase: TP a46 % ; TCA=50/32 sec.
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Bilan hépatique : sans anomalie avec ASAT a 30 Ul/ 1; ALAT a 24
Ul/1;BTa5mg/l;BDa2mg/1; PAL a 280 Ul/ L

EPP : normale avec protidémie a 70 g/ | et albuminémie a 35.8 g/ 1.

Sérologies : VHB et VHC négatives.

- Un écho-doppler abdominal fait a montré :

- Un foie de taille normale de contours réguliers et d’échogénicité

hétérogene. Un lobe caudé hypertrophié.

- VBIH/ EH non dilatées et VB alithiasique a paroi épaissie et présence

d’une lame de liquide périvésiculaire.
- Un petit épiploon épaissi.

- Un tronc porte imperméable associ¢ a des structures serpigineuses

périportales en faveur d’un cavernome portal.

- VCI et VSH sont perméables.

- Une SMG énorme homogéne avec VS dilatée a 10 mm de diamétre.
- Existence de dérivations veineuses oeso-gastriques.

- Et présence d’une lame d’ascite.

- Diagnostic : HTP sur cavernome portal avec dysmorphie hépatique.
- Une FOGD faite a montr¢ :

- des VO de grade II associées a ;

- une gastropathie congestive.

Intervention chirurgicale :

59



- La malade a été mise sous propanolol % Cp / j pour son HTP et a regu

de la Vit K pendant une semaine.

- Opérée le 25.11.02, la patiente a bénéfici¢ d’une splénectomie isolée
vu qu’une dérivation veineuse s’est avérée impossible a cause de I’état
thrombosé de toutes les veines : VS, VMS et tronc porte. Une biopsie

du foie jointe a la piece de splénectomie a été réalisée.
Etude histologique :

- Foie : fibrose portale et centro-lobulaire ; absence de signes de

cirrhose.

- Rate : SMG fibro-congestive.

Evolution

- Les suites post-opératoires immédiates ont €té simples.

- L’évolution a été marquée par 1’apparition, au contréle échographique
a un mois de I’intervention, d’une thrombose de la veine porte étendue
jusqu’au tronc spléno-mésaraique et jusqu’a la branche portale droite
¢pargnant la branche portale gauche et la VMS. Cette thrombose a été
associée sur le plan hématologique a une thrombocytose a 900 000
/mm? La patiente a ¢ét¢ mise tout de suite sous héparinothérapie
pendant 3 jours puis relais par un anti-vitamine K (Sintrom®). Elle a
balancé entre 2 Cp et % Cp /j avec des TP de controle de 40 a 60 %
(hors marge thérapeutique). La thrombocytose a régressé apres trois

mois (500 000 / mm?) avec persistance de la thrombose porte
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- Aprés une année de l’intervention, la patiente se portait bien aux
contrdles trimestriels, absence de douleur et disparition de
I’hypersplénisme et absence d’épisode hémorragique. Au cours de cette
période, elle continuait de prendre le Sintrom® '2 Cp/jour, puis elle a

été perdue de vue.

OBSERVATION N° 7

N°E 3 431/03.

Il s’agit de B. Imad gargon de 10 ans, originaire d’Ouazzane.

Admis pour prise en charge d’une hématémese de moyenne abondance

avec moelena.

Fratrie saine sans notion de consanguinité parentale. Pas d’antécédents

personnels notables.

L’histoire de la maladie remontait a plusieurs mois avec de nombreux
épisodes d’hématémeses et de mélaenas associés a une distension abdominale

importante.

L’examen physique avait trouvé un patient fébrile a 38,4 °C, pale, qui
présente une distension abdominale avec CVC importante. A la palpation, une

hépato-spléno-mégalie a été retrouvée dans I’absence d’ascite.

Paraclinique

Une transfusion a été réalisée et le bilan suivant demandé :

NFS : GB a 3 210/ mm?® ; PQ a 111 000/ mm? ; Anémie a 6,8 g/dl

hypochrome microcytaire.
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- Médullogramme : moelle réactionnelle riche avec absence de cellules en

faveur d’un syndrome myéloprolifératif.
- Crase : TP a 61 % ; TCA= 39/31 sec.

- Bilan hépatique : ASAT 240 UI/1; ALATa33UI/l;BTa4mg/1;BD
a2mg/1; PALa310UI/ L

- EPP : normale avec une protidémie a 68 g/ 1 et albuminémie a 36,1 g/ 1

avec hypergammaglobulinémie a 15,1 g /1.
- Sérologies : VHB et VHC et Leishmaniose négatives.

- Une FOGD faite a montré :

- des VO de grade II associées a ;
- des VG de grade I ;
- absence de signes de pré-rupture.

- Un écho-doppler abdominal fait a montré :

- Une HMG bosselée d’échogénicité hétérogene. Un segment I

hypertrophié.
- VBIH/ EH non dilatées et VB alithiasique a paroi épaissie.

- Un tronc porte perméable a 12 mm de diametre mais associ¢ a des

dérivations veineuses péri-portales en faveur d’un cavernome portal.
- VCI et VSH sont perméables.
- VMS de 10,9 mm de diamétre.
- Une SMG homogene avec VS dilatée a 12,5 mm de diamétre.

- Existence de varices oesogastriques.
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- Absence d’ascite.
- Une PBF faite a montré :

- Une cirrhose 1égerement évolutive : Fibrose grade 4 et activité grade 1

(F4/A1).
- Un infiltrat inflammatoire au niveau des espaces portes.
Intervention chirurgicale

- Opéré le 25.09.03, le patient a bénéficié d’une anastomose spléno-rénale

termino-latérale avec conservation de la rate.
Compte-rendu opératoire
Malade sous AG, en D.D.
Laparotomie transversale sus ombilicale.

A D’exploration : on trouve une hypertrophie hépatique homogéne, sans
nodules visibles avec un petit €piploon €paissi et un méso infiltré, avec une
splénomégalie sans ascite, le tronc porte est partiellement thrombosé et

perméable.

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

splénectomie.

- Traction sur le c6lon transverse vers le haut. Décollement du méso-colon
au niveau de sa racine et du fascia de Treitz. Au soulévement 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 six.

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

- Exploration de la zone oesogastrique a la recherche de dilatations
veineuses, mais la veine coronaire stomachique et les veines gastriques ne sont

pas dilatées.
- Lavage péritonéal et hémostase.
- Fermeture plan par plan.
Evolution
- Les suites post-opératoires immédiates ont €té simples.

‘L’écho-doppler de controle & un mois de I’intervention a montré une
thrombose porte étendue en dehors de I’anastomose spléno-rénale qui, elle, était
perméable avec une VRG a 6,7 mm de diamétre et une disparité de calibre de la
VS qui apparaissait rétrécie a 4,5 mm au niveau de son anastomose et dilatée a
10,6 mm en amont de I’anastomose. Le patient a été mis tout de suite sous
héparinothérapie pendant 2 jours avec relais par un antivitamine K (Sintrom®) a
raison de Y4 Cp /jour avec des TP de contrdle allant de 40 a 50 %. Un nouvel
¢cho-doppler de contrdle, fait aprés trois mois de traitement anticoagulant, a
signé la disparition de la thrombose avec une perméabilité de tout le tronc porte

ainsi que ses branches.

- Avec un recul de 08 mois, le patient était en bon état général, avec
disparition de I’hypersplénisme et des récidives hémorragiques. L’écho-doppler
a objectivé la persistance et la non aggravation de la dysmorphie hépatique sans
image de lésion hépatique surajoutée, une splénomégalic modérée et une
anastomose spléno-rénale perméable avec disparité du calibre de la VS. Le bilan

hépatique était normal.
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OBSERVATION N° 8
‘N°E3733/08
-1l s’agit de B. Chaimae, fille de 8 ans, originaire de Chaouen

. Admise pour syndrome hémorragique digestif associ¢é a une douleur

abdominale diffuse,

. 5°™ d’une fratrie de 7, fratrie bien portante issue de parents consanguins
de 2°™ degré.

Par ailleurs, on retrouve une notion de géophagie depuis I’age de 2 ans.

. Suivie en service de Pédiatrie II depuis 1’age de 4 ans d’une récurrence de

syndromes hémorragiques faits d’hématémese et de mélaena, récemment

compliqué d’une douleur abdominale diffuse avec notion de fievre non chiffrée

. L’examen physique trouve une patiente asthénique, en mauvais état
général, apyrétique, pale, qui pese 22 Kg. A la palpation, I’abdomen est sensible
dans son ensemble, et une SPM a 5 travers de doigts est retrouvée sans ascite ni

CVC.

Paraclinique

. La patiente a bénéficié d’une transfusion sanguine et d’un bilan

biologique:

- NFS : Pancytopénie avec leucopénie a 1 900/ mm? ; Thrombopénie a

82 000/ mm? et anémie a 7.2 g/dl d’Hb hypochrome et microcytaire.

- M¢édullogramme : aspect cytologique d’une moelle réactionnelle et

recherche de leishmanies dans la moelle négative.

- -Crase sanguine : TP a 62%
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-EPP : Protidémie a 67 g/l

- - Sérologies: VHA, VHB, VHC et leishmaniose négatives.
. La FOGD : Une VO grade II avec signes rouges et deux VO grade

I. La patiente a bénéfici¢ de deux séances de sclérothérapie des VO.
. L’échographie abdominale du 31/12/2007 a objectivé :

-une HMG avec hypertrophie du lobe caudé¢, échogéne, hétérogéne sans

dilatation des voies biliaires.
- Les VCI et VSH sont perméables
- Un cavernome portal
- VB alithiasique a paroi épaissie

- une SMG homogeéne avec veine splénique au niveau du hile a

5.2mm
- Les reins et pancréas sont sans anomalies

- Des varices oesogastriques et circulation collatérale en périrénal

gauche
- Le petit épiploon est épaissi
- Absence d’ascite

Décision thérapeutique :

Nouvelle séance de sclérothérapie des VO au niveau du service de

Médecine C le 15/04/2008 et patiente mise sous Avlocardyl a raison de Y cp/j.
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Evolution :
La patiente a été revue en consultation trimestriellement.
Aucune récidive hémorragique n’a été notée.

Le dernier bilan datant de 2011 objective un TP a 88% bilan hépatique et

lipidique normaux, une échographie abdominale de méme date objective :
- un foie inhomogene a contours irréguliers
- Cavernome porte
- CVC périportale et périsplénique
- SMG
- Présence d’ascite

Une ponction biopsie du foie a donc été proposée sans suite, la patiente a

malheureusement ét¢ perdue de vue.
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OBSERVATION N°9
. N°E 2969/15
Al s’agit de E. Mohamed Amine, garcon de 12 ans

.Admis en Fevrier 2015 pour hémorragie digestive faite d’hématémeses et

rectorragies
Ainé d’une fratrie de 2, originaire de Fnideq.

Les antécédents retrouvent une opération pour hernie scrotale en 2008,
période pendant laquelle le cavernome portal a été diagnostiqué suite a la
découverte d’une anémie profonde lors du bilan préopératoire, mais
malheureusement I’enfant a ét¢ perdu de vue jusqu’en 2014 ou il a été hopitalisé
en service de Pédiatrie III suite a un épisode d’hémorragie digestive

(hématémese et mélaena).

Au cours de cette hospitalisation, I’enfant a été mis sous Avlocardyl et a
recu 5 cures de ligatures de VO en service de Médecine C — CHU Avicenne —.
L’évolution fut marquée par la conservation de 1’état général jusqu’a la rechute

actuelle.

L’examen physique avait trouvé un patient en bon état général, apyrétique,

eupnéique, a conjonctives légerement décolorées et pesant 32 Kg.

L’examen abdominal trouve un abdomen distendu avec présence de CVC

et une SPM a 10 cm du rebord costal, sans ascite.
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Paraclinique

. Une transfusion a ¢té faite et un bilan biologique a été réalisé :

NEFS : Pancytopénie avec leucopénie a 2 400/ mm? ; Thrombopénie a

31 000/ mm? et anémie a 8.9 g/dl d’Hb hypochrome et microcytaire.
Crase sanguine : TP a 83%

Bilan hépatique : sans anomalies avec ASAT a 35 Ul/1; ALAT a 16
Ul/1;BTa9mg/1;BDa4mg/l; PALa 172 UI/ L

EPP : Protidémie a 83 g/l.

La FOGD du 14/01/2015 objective la présence de cordons variqueux

oesophagiens grade 11 avec signes de gastropathie hypertensive.

L’écho-doppler abdominal du 04/02/2015 montre :

Le foie dysmorphique (hypotrophie du lobe droit et hypertrophie du

lobe caudé)

La vésicule biliaire, a paroi épaissie, est le si¢ge d’une circulation

collatérale sans lithiase individualisable.

-Cavernome portal avec branches portales perméables
SMG homogene

-Petit épiploon épaissi

Circulation collatérale péri-oesogastrique, péri-pancréatique et péri-

rectale droite témoignant de la formation de voies de dérivation.

Absence d’épanchement péritonéal.

Un échodoppler des jugulaires a objectivé des microthromboses de la veine

jugulaire gauche.
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Intervention chirurgicale :

Une splenectomie a été décidée au staff multidisciplinaire et réalisée le

11/03/2015
- Compte rendu opératoire :
Malade sous AG en DD. IV. Sous billot basi-thoracique.
Laparotomie trans sus ombilicale gauche.

L’exploration retrouve une grosse rate trés inflammatoire tres adhérente au
lobe gauche du foie et les queues du pancréas avec une circulation veineuse

collatérale importante.
Libération des adhérences et du ligament suspenseur de la rate.
Contrdle du pédicule splénique et ses collatérales.

Splénectomie apres dissection soigneuse de la grosse rate par rapport au

foie et la queue du pancréas.
Toilette locale.
Hémostase soigneuse.
F.P.P.P. sur drain de redon aspiratif.
Evolution :

- Les suites post-opératoires immédiates étaient simples et la sortie du

patient était faite le 17/03/2015.

- Malheureusement aucune €volution ultérieure n’a été notée : le patient

fut perdu de vue sans moyen de le joindre.
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OBSERVATION N°10
N°E 5492/17
Il s’agit de M. Hamza, garcon de 14 ans, originaire de Bougnadel,

. 2°™ d’une fratrie de 3, fratrie bien portante, de parents consanguins de 1

degré

. Admis pour récidive hémorragique digestive avec hématémeses et

mélaena

. Suivi en service de Pédiatrie IV pour cavernome portal depuis 2013, et
ayant recu une ligature des VO en 2014. Il s’agit d’un enfant polytransfusé et
sous Avlocardyl a raison de "4 cp par jour. Par ailleurs, les antécédents

retrouvent une cholecystite traitée médicalement en 2014

.L’examen physique a trouvé un enfant en assez bon état général,
apyrétique, pesant 39 Kg, la palpation abdominal a objectivé une sensibilité

associée a une SMG a 9 cm du rebord costal.

Paraclinique

Bilan biologique réalisé :

- NFS : pancytopénie régénérative avec GB a 2690 / mm3 PQ a
74000 / mm3 Hb a 9.1 g/dl hypochromie et microcytose et
Réticulocytes a 68 000 / mm3.

- Crase sanguine : TP a 63% TCA a 30.7 sec (1.28 du témoin)

- Bilan hépatique : sans anomalie avec ASAT a 32 UI/l, ALAT a 26
Ul/l, PAL a 215 UI/I, BT a 6 mg/l et BD a 3mg/I.

- EPP : Protidémie a 75 g/l
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.La FOGD du 27/02/2017 a objectivé :

- La présence de VO soit 3 cordons variqueux bleuatres confluents par
endroits avec des signes rouges sur I’un des cordons. Par conséquent

2 VO grade II et une VO grade III.
.L’échographie abdominale du 10/02/2017 a montré :
- Foie de contours réguliers, finement hétérogene
- Cavernome portal
- VB a paroi épaissie siege d’un sludge vésiculaire
- VBIH et TP non dilatés
- SMG homogene (Fleche splénique de 16 mm)
- Multiples CVC vésiculaires périgastriques et spléno-rénales
- Absence d’épanchement péritonéal
Décision thérapeutique :
Une nouvelle ligature des VO a été décidée et réalisée le 03/05/2017
Compte rendu interventionnel :
- Sédation au propofol

- Présence au niveau du 1/3 inférieur de I’cesophage de 3 cordons
variqueux stade II-III avec signes rouges ligaturés par la mise en

place de 3 élastiques.
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Evolution

Le patient a ét¢ vu mensuellement en Juin 2017 puis Juillet 2017 ou
I’examen physique a montré une sensibilité de I’hypochondre droit et une SMG

a Scm du rebord costal. Aucune récidive hémorragique n’a été notée

Le bilan biologique de controle objective une anémie hypochrome
microcytaire a 9.3 g/dl d’hémoglobine, une leucopénie a 2 190/mm3 et
thrombopénie a 49 000/mm3, et une échographie abdominale de controle a

montre :
- Foie d’échostructure homogéne et taille normale
- Absence de dilatation des VB intra et extra hépatiques

- Bonne perméabilité du tronc porte, de diametre normal entouré
d’un enchevétrement vasculaire en rapport avec le cavernome

portal.
- Absence de visualisation de circulation collatérale profonde.
- SMG homogene a fleche splénique mesurant 18 cm.

- Absence d’épanchement intra-péritonéal visible.
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II. RESULTATS ET ANALYSE :

A. Fréquence et incidence :

Il s’agit d’une étude rétrospective concernant les cas de cavernome
portal ayant bénéfici¢ d’une prise en charge chirurgicale ou
endoscopique au sein du service de chirurgie pédiatrique A de
I’Hopital des Enfants de Rabat sur la période allant de 2000 a 2017.

Ceci implique dix enfants sur une cinquantaine d’enfants hospitalisés

pour hypertension portale sur cavernome.

B. Répartition selon le sexe :

Le sexe ratio est de 1 avec une atteinte de cinq filles contre cing

gargons.

C. Répartition selon 1’age :

L’4ge moyen d’intervention est d’environ 10 ans. (10.7 ans), allant de

5a 14 ans.

D.Antécédents et facteurs de risque :

La notion de consanguinité des parents a été retrouvée 3 cas.

On ne note chez aucun de nos patients un ATCD d’hospitalisation
néonatale, de cathétérisme ombilical, de traumatisme ou infection
abdominaux. Pas d’antécédents familiaux thrombo-emboliques

rapportes.
2 enfants avaient un antécédent de géophagie.

Un enfant a déja été opéré pour hernie scrotale six ans avant le début

des symptomes (obs. 9).
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E. Données cliniques :
1- Motif d’hospitalisation :

- Les hémorragies digestives avaient motivé la consultation dans 7 cas

(70%)

- La SMG ¢était en cause lors de I’hospitalisation de 3 enfants (30 %),

douloureuse dans 2 cas (obs. 2 et obs. 6) et de découverte fortuite dans

1 cas (obs.4).

N
1

Signes fonctionnels :

Une hémorragie extériorisée était présente dans 7 cas (70 %) et absente
dans un seul cas (obs.6). Elle était digestive dans 7 cas et extradigestive

(epistaxis) dans 2 cas.

Ces hémorragies ont causé un état de choc dans 2 cas (obs. 1 et obs. 3)

On a enregistré une douleur abdominale chez 3 malades (30 %).
3- Signes physiques :
- Une paleur cutanéo-muqueuse était constante dans 100 % des cas.
- 2 enfants avaient présenté une fievre (20 %).
- La CVC a été notée dans 5 cas (50 %).
- Une SMG ¢était palpable dans 100 % des cas.
- Une HMG était retrouvée chez 3 enfants (30 %)

- Aucune matité déclive évocatrice d’une ascite n’a été retrouvée (0 %).

Absence d’ictére chez les enfants de notre série (0%).
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F.Données biologiques :

- Une NFS a été réalisée chez tous les malades de notre série et a affirmé
dans 100 % des cas I’existence d’un hypersplénisme, avec une pancytopénie

dans 9 cas (90 %) et une bicytopénie dans 1 cas (obs. 3).

. Une anémie hypochrome microcytaire a été¢ constante dans les 10 cas et

sévere dans 5 cas (Hb < 7) avec un taux moyen d’Hb de 6.63 g/dl.

.Une thrombopénie a été associée dans tous les cas et sévere chez 4 enfants
(PQ <50 000) avec un taux moyen de PQ de 70 400 / mm?®.

. Une leucopénie a été décelée dans 9 cas avec un taux moyen de GB de
2 540 / mm?®.

- Un bilan d’hémostase fait de TP +/- TCA réalisé chez tous nos malades
est revenu perturbé avec un TP allongé dans 8 cas (80 %), avec une valeur

médiane de 56 % et des extrémes allant de 44 % a 83 %.

- Un bilan hépatique réalisé chez tous nos malades est revenu normal dans
80 % des cas, il a été pathologique dans un seul cas (obs. n°4), associant une

cytolyse a une cholestase 1égere.

- Une protidémie réalisée chez tous les patients a été normale chez 100%
des enfants. Elle a été complétée par une EPP objectivant une hypoalbuminémie

et un bloc beta-gammaglobulines dans une observation.

- Une sérologie hépatitique B et C est revenue négative chez tous les

malades.

- Un médullogramme réalisé chez 5 enfants était revenu en faveur d’une

moelle réactionnelle normale avec absence de signes my¢loprolifératifs.

- Aucun bilan de thrombophilie (facteurs de coagulation...) n’a été réalisé.
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G. Données endoscopiques :
- Une FOGD a été réalisée chez tous les patients et a montré la présence de
. VO dans 100 % des cas :

Grade I : dans 2 cas associ¢es a des VO grade II (obs.8) et a grade III
(obs.3)

Grade II : dans 5 cas associées a des VO grade I1I dans 2 cas (obs.4 et 10)
Grade III : dans 3 cas
. VG grade I dans 2 cas.

. Une gastropathie hypertensive dans 5 cas.
H. Imagerie :

- Un écho-doppler a été réalis€¢ chez tous les patients, et a été complété
dans 2 cas par un angio-scanner en pré-opératoire (obs. n°3 et n°4) pour mieux

explorer la vascularisation portale.
- L’écho-doppler a permis de poser dans 100 % des cas le diagnostic d’une
HTP sur cavernome portal a travers :

Des signes directs d’une vascularisation porto-portale qui sont : des
formations anéchogenes multiples et une CVC périportale au niveau du hile
hépatique, avec un tronc porte imperméable ou sténosé dans 2 cas et une

thrombose porte diffuse dans 1 cas.

Et des signes indirects qui sont : une paroi vésiculaire épaissie dans 8 cas et

un petit épiploon épaissi dans 5 cas.
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- L’exploration hépato-biliaire a trouvé un foie d’échogénicité hétérogene
chez tous les patients, hypertrophique dans 3 cas, atrophique dans 2 cas et
dysmorphique de contours irréguliers dans 5 cas, avec un segment I ou lobe
caudé hypertrophié dans 5 cas associé¢ chez un patient a une hypotrophie du lobe

droit (0obs.9). Les VBIH/EH n’étaient dilatées chez aucun malade.
- On a noté une SMG homogene dans 100 % des cas
- La VS ¢tait dilatée chez 7 patients.

- L’état de la VMS a été noté dans 3 cas dont 2 cas a 1’écho-doppler et un

cas a I’angio-scanner, elle était dilatée avec un diamétre moyen de 10,9mm.

- Des CVC ont été retrouvées dans & cas.
I. Données histologiques :

- L’exploration histologique a porté essentiellement sur le foie avec 5
prélévements histologiques effectués grace a une PBF pré-opératoire dans un
cas (obs. n°7) et une biopsie du foie en per-opératoire dans 4 cas, objectivant
ainsi :

. Des signes de portite avec fibrose congestive minime dans 3 cas

. Des signes de portite avec une cirrhose dans un cas : fibrose grade F4 et

activité grade Al (observée sur ponction-biopsie du foie)

.Des signes en faveur d’une fibrose biliaire congénitale sans cirrhose, dans

un cas

- L’étude histologique de la rate a ¢été réalisée sur les 3 picces de

splénectomie (obs. 5, 6 et 9) et a trouvé une rate fibro-congestive.

78



J.Traitement :

- 8 cas de notre série ont bénéficié¢ d’un traitement chirurgical, contre 2 qui
ont regu une sclérothérapie des VO pratiquée exclusivement dans le service de

Médecine C du CHU Avicenne.

La plupart des patients ont déja bénéficié¢ de transfusions sanguines suite a

la récidive hémorragique. 4 patients étaient mis sous bétabloquant.

- Le délai entre les premiers symptomes et I'intervention était tres

variable allant de moins de 1 an a 7 ans.

- 8 enfants ont bénéfici€é d’une intervention chirurgicale dont des
anastomoses porto-caves chez 5 patients et une splénectomie seule

chez 3 autres enfants.

- 2 enfants de notre série ont regu un traitement endoscopique

consistant en une sclérothérapie des VO. (Obs.8 et 10)
- Les anastomoses porto-caves ont consisté en :

.1 intervention de Warren : anastomose spléno-rénale distale termino-

latérale avec conservation de la rate et déconnexion azygo-portale

(obs.n°1).

.1 anastomose spléno-rénale distale termino-latérale avec conservation

de la rate sans déconnexion azygo-portale (obs. n°7).
.1 anastomose spléno-cave termino-latérale (obs. n°3).

.2 interventions de Drapanas : anastomoses mésentérico-cave avec

interposition de greffon jugulaire (obs. n°2 et n°4).

- Et 3 splénectomies (obs. 5, 6 et 9).
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K. Suites opératoires :
1. Suites immédiates :

- Simples sauf pour un patient (obs.2) qui a subit ’apparition d’une ascite

qui a été asséchée aprés un mois de traitement diurétique et de régime hyposodé.
2. Suites lointaines :

- On a pu obtenir un recul de durée variable sauf pour un patient (obs9) qui

a malheureusement été perdu de vue.

- L’évolution clinique était bonne en général avec absence de récidive
hémorragique chez 8 patients, régression de la SMG dans 2 cas, et disparition de
la douleur abdominale chez les 3 malades qui la présentaient, et I’apparition

d’une sensibilité de I’hypochondre droit chez un patient (obs.10).

Une patiente seulement, ayant bénéficié d’une splénectomie et mise sous
Aspirine, a fait une hématémese de faible abondance a un mois de I’intervention
(obs.5). Une FOGD a été réalisée, accompagnée d’une sclérothérapie de quatre
varices oesophagiennes. Cette conduite a permis I’éradication des récidives

hémorragiques avec un recul de 6 mois.

- Une FOGD réalisée dans le cas n°3 a objectivé la disparition quasi-totale

des VO.

- Des hémogrammes de contrdle ont été réalisés dans 6 cas et ont montré la
disparition de I’hypersplénisme chez 5 cas et sa persistance chez un patient
(obs.10) chez qui la conduite tenue a consisté en une simple ligature des VO.
Une thrombocytose a été notée chez les 2 des 3 patients splénectomisés (obs.5 et

6), ayant régressé respectivement apres 6 et 3 mois.
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- Une échographie abdominale (+/- Doppler) de controle a été réalisée chez

8 des 10 patients de notre série et a retrouveé :

Chez les 5 patients ayant regu une intervention chirurgicale avec réalisation
d’anastomose : 3 patients avaient une anastomose perméable, chez 1 des
patients, I’écho-Doppler a montré une thrombose porte en dehors de
I’anastomose, apparue 1 mois apreés D’intervention, ayant disparu apres
traitement anticoagulant. L’échographie n’a pas ¢été réalisée chez 1 patient

(obs.2).

Chez les 3 patients ayant bénéficié d’une splénectomie : I’écho-Doppler a
montré des branches portales perméables sans visualisation du flux portal chez 1
patient, Une thrombose de la veine porte, du tronc spléno-mésaraique et la
branche porte droite, apparue 1 mois apres I’intervention, ayant disparu sur un
échodoppler de controle aprés traitement anticoagulant. L’échographie n’a pas

¢été réalisée chez 1 patient (0bs.9).

Chez les 2 patients ayant bénéficié de ligature des VO, les échographies ont
objectivé respectivement des CVC périportales et périspléniques (obs.8) et des

CVC vésiculaires périgastriques et splénorénales (obs.10).
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Troisiéme partie :
Discussion
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I- ETUDE EPIDEMIOLOGIQUE
A- Fréquence et incidence :

Notre étude intéressant le service de chirurgie A de ’Hopital des Enfants
de Rabat a enregistré 10 cas de cavernome portal dans la période s’étalant sur 17
ans, soit une incidence de moins de 1 cas par an. Ceci constitue un chiffre faible
comparé a la série de Dibi [50] ayant concerné le méme service dans la durée
comprise entre I’année 1980 et 1999, ayant enregistré 56 cas soit une incidence

qui s’approche de 3 cas par an.

Il s’agit d’une régression franche qui peut trouver son explication dans la
modification de I’approche thérapeutique actuelle avec une diminution de
I’intervention chirurgicale au profit d’un traitement médical et endoscopique de
plus en plus maitrisés. L’autre explication serait la réduction de 1’incidence des
omphalites néonatales et la diminution de la pratique de cathétérisme ombilical

constituant des facteurs étiopathogéniques du cavernome portal.
B- Age:

Le cavernome portal peut survenir a tout dge avec une moyenne d’age

différente selon les séries.

Etude Nombre de cas | Moyenne d’age Extrémes
El Bouazzaoui (1979) 9 5 ans 2-10 ans
Dibi (2000) 56 8 ans 9 mois-16 ans
Ferri (2012) 55 3.7 ans 1 mois- 13.8 ans
Bellomo (2012) 24 5.9 ans -
Jin-Shan Zhang (2017) 79 5.5 ans 0.3-12.8 ans
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Quant a notre étude, la moyenne d’age de découverte d’un cavernome
portal est de 7 ans avec des extrémes de 1 a 13 ans. Par ailleurs, I’age moyen

d’intervention est de 10.7 ans, allant de 5 a 14 ans.
C- Sexe :

Il ne semble pas que le cavernome portal soit une pathologie liée au sexe.

Les résultats des études montrent d’une part une prédominance masculine
selon Léger [52], Webb [209] et récemment Zhang [207] avec un sex-ratio
atteignant respectivement 2.3, 1.2 et 1.3. Certaines études ont enregistré d’autre
part une prédominance féminine, en 1I’occurrence les séries El Bouazzaoui [53]

et Dibi [50] avec un sex ratio de 0.5 et 0.8 respectivement.

D- Facteurs étiologiques :

Il a été détaillé dans le chapitre d’étiopathogénie que cette obstruction pré-
hépatique pouvait s’expliquer par deux facteurs : la thrombose portale ou la

malformation congénitale du systéme porte.

Aucune malformation n’a été notée chez nos patients, ce qui concorde avec
leur rareté dans la littérature. La thrombose porte sera donc la plus en cause.
Une seule enfant dans notre série (obs.3) présente une atteinte a un tres petit age,
I’origine congénitale ne peut donc pas Etre écartée. Chez les autres patients,
’atteinte pathologique ainsi que sa manifestation clinique ont eu lieu a un age

assez grand pour que ’étiologie la plus probable soit thrombotique.

Parmi les facteurs étiologiques mis en cause devant la thrombose portale
figure le cathétérisme ombilical. Anciennement trés utilis€é aux services
pédiatriques néo-nataux, il est actuellement de moins en moins utilisé
notamment dans les pays développés. Aucun patient dans notre série ne présente

un antécédent de cathétérisme ombilical.
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Dans la série de Dibi [50], 1 cas de cavernome portal sur 56 a présenté un

antécédent de cathétérisme ombilical pour la réanimation d’un prématuré.

Deux patients de notre série (obs. 6, obs. 8) présentait une géophagie qui
aurait pu entrainer un état de thrombocytose réactionnelle a sa carence martiale,

favorisant ainsi la thrombogénese [8].

Par ailleurs, un ATCD familial de thrombose veineuse a répétition ou ayant
eu lieu a un age jeune dans la famille pourrait mener au diagnostic d’un état
thrombotique ou de thrombophilie familiale avec une anomalie de coagulation.
C’est justement ce qu’a démontré Dahlbick [41] chez trois familles dont des
membres avaient présenté plusieurs antécédents de thromboses veineuses ; il a
découvert chez ces trois familles une mutation du gene du facteur V qui entraine
la diminution de la réponse anticoagulante a I’action de la protéine C activée.
On parle dans ces cas du facteur V de Leiden dont la transmission est supposée
autosomique dominante, multipliant ainsi le risque de thrombose par 5 a 10 fois

a I’état hétérozygote et par 50 a 100 fois a 1’état homozygote.

L’anamnese bien orientée est donc primordiale pour retrouver les
antécédents personnels et familiaux et les facteurs étiologiques du cavernome
porte notamment ceux en faveur d’une thrombose portale pouvant parfois mener

a une enquéte familiale.

Toutefois, il est important de savoir que la thrombose portale est, le plus
souvent, le résultat de I’association d’un facteur de risque local et d’une

pathologie prothrombotique.
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II. ETUDE CLINIQUE:
A. Circonstances de découverte :

Les hémorragies digestives par rupture de varices oesophagiennes, ou
gastriques en moindre fréquence, constituent le plus fréquent motif de
consultation avec un pourcentage de 72.2% dans la série de Kallouch [202],

52.7% quant a la série de Ferri [208] et 90% pour Dibi [50].

Il s’agit surtout d’hématémeses associées a des mélaenas ; souvent de
moyenne a grande abondance pouvant mettre en jeu le pronostic vital en

entrainant un état de choc hémorragique.

La splénomégalie qui occasionne souvent une sensation d’inconfort voire
de douleur, constitue le deuxieéme motif de consultation chez les enfants. Elle
motive la consultation chez 36.7% des cas dans la série de Ferri [208] et dans

9% dans la série de Dibi [50].

Quant a notre étude, les hémorragies digestives sont révélatrices dans 70%

des cas, et la SMG a révélé la maladie de 29 % des cas.
B. Signes cliniques :

1. Hémorragies digestives :

Elles surviennent le plus souvent suite a la rupture des varices
oesophagiennes ou cardio-tubérositaires se traduisant par hématémese ou
méléna. Elles peuvent aussi survenir par le saignement dii a la gastropathie

hypertensive.
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La rupture des VO est le plus souvent spontanée. Cependant, une érosion
de ces varices peut étre occasionnée par 1’acide gastrique ou encore par

I’ingestion d’ AINS ou d’aspirine.

Le délai de survenue de ces hémorragies digestives est trés variable allant
de I’ordre de quelques mois jusqu’a quelques années. Mais le plus souvent, elles

sont précoces [59], brutales et récidivantes.

Parmi les étiologies d’hypertension portale, le cavernome est la cause pour
laquelle la fréquence des hémorragies digestives est la plus ¢élevée. En revanche,
elles sont bien plus tolérées ne se compliquant jamais d’insuffisance hépato-

cellulaire contrairement aux hémorragies digestives sur cirrhose.

Les mélaenas accompagnent souvent les hématémeses, et sont parfois
méme isolées. Le saignement est parfois occulte se traduisant par anémie
ferriprive c’est le cas de I'un de nos patients (obs.9) chez qui une anémie fut
découverte lors d’un bilan préopératoire, ayant occasionné la découverte du

cavernome portal 7 ans avant les manifestations hémorragiques extériorisées.

Parfois, des hémorragies digestives basses faites de rectorragies peuvent
étre rencontrées (obs.3). Ceci s’explique par la présence tout au long du tube
digestif de varices dites ectopiques situées particulierement au niveau du célon

et du rectum. Ces varices sont le plus souvent négligées et rarement rapportées

dans la littérature (2 %) [160].

Par ailleurs, la thrombopénie et les éventuels troubles pré-existant de la
coagulation peuvent expliquer certaines hémorragies extradigestives rencontrées
chez les patients atteints de cavernome portal et faites essentiellement de

purpura, d’épistaxis et de gingivorragies.
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20% des cas dans notre série ont présenté une hémorragie extériorisée faite

d’épistaxis, contre 70% des cas présentant des hémorragies digestives.
Y p g g

Des chiffres qui rejoignent ceux de la littérature avec notamment les études
d’El Bouazzaoui [53] avec 77% et Kallouch [202] avec 76.4% et Dibi [50] avec
90%.

2. Splénomégalie :

L’hypertension portale, quelle que soit sa cause, entraine une

splénomégalie.

Elle est parfois asymptomatique découverte fortuitement lors d’un examen
physique général ou bien retrouvée a I’exploration d’un inconfort ou une
douleur abdominale intéressant 1’hypochondre gauche et souvent liée a un

infarctus splénique.

Par ailleurs, le volume de la rate peut atteindre des dimensions trés
importantes qui dépassent parfois I’ombilic a I’origine d’un inconfort et une

distension abdominaux.

Cette splénomégalie est source d’hypersplénisme qui entraine 1’aggravation

des épisodes hémorragiques.

Notre étude retrouve une SMG dans la totalité des cas, douloureuse dans
20% des cas. Des résultats comparables a ceux retrouvés dans la littérature avec
des pourcentages allant de 80 a 100% dans les études d’El Bouazzaoui[53],
Dibi[50] et Kallouch[202].
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3. Circulation veineuse collatérale :

Le plus souvent de topographie abdominale supérieure et thoracique basse
et dans un sens de courant ascendant. C’est un signe principal d’hypertension

portale, cependant il est inconstant.

Une CVC fut présente dans 55 % des cas d’El Bouazzaoui [53], 45 % pour

Dibi [50]. Notre série en retrouve dans la moiti¢ des cas.
4. Ascite :

L’ascite associée au cavernome portal n’est pas fréquente, et quand elle
existe elle est le plus souvent modérée, transitoire et sensible au régime pauvre
en sodium avec prise de diurétiques. Si elle persiste, il faut rechercher un bloc

supra- ou intra-hépatique associ¢ ou éventuellement une défaillance hépatique.

L’étude d’El Bouazzaoui retrouve une ascite chez 33% des cas, et 28 %
pour Dibi [50]. Quant a notre étude, aucune matité déclive n’a été¢ notée chez

aucun patient.
5. Douleurs abdominales :

Des douleurs de différents si¢ges peuvent étre associées au tableau
clinique, notamment des douleurs épigastriques en rapport avec la gastropathie
hypertensive et ses complications (oesophagite et ulcérations) ou des douleurs
de I’hypochondre gauche d’intensité variable en rapport avec la splénomégalie,
qui, si intenses, évoquent I’infarctus splénique. 11 peut encore s’agir de douleurs
abdominales atypiques et intenses réalisant un tableau non spécifique parfois
associées a une fievre devant évoquer une thrombose portale aigué ou en
extension. Un écho-doppler abdominal ou encore mieux un angioscanner

abdominal doit étre réalisé en urgence pour détecter cette complication aigue et
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permettre la mise en route d’un traitement a base d’anticoagulant pour prévenir
I’aggravation par survenue d’une thrombose de la veine mésentérique supérieure

avec infarctus intestinal qui met en jeu le pronostic vital du malade[62].
6. Hépatomégalie et atrophie hépatique :

Au cours du cavernome portal, le foie a été classiquement reconnu intégre.
Ceci est actuellement remis en question vu [Dexistence tres fréquente

d’anomalies fonctionnelles ou anatomiques du parenchyme hépatique.

Le foie des patients atteints d’HTP extra-hépatiques évolue communément
vers I’atrophie. On explique cette évolution par une privation de facteurs
hépatotrophiques tels que I’insuline et le glucagon, ainsi que d’¢léments nutritifs

due a I’inversion du flux portal [12].

Par ailleurs, le lobe caudé ou segment I, qui garde une vascularisation

portale normale, subirait une hypertrophie.

Il s’agit donc d’une hépatomégalie dysmorphique justifiée par une
artérialisation des espaces portes comme adaptation au changement métabolique

au cours du cavernome porte [63].

La présente étude a retrouvé une hépatomégalie décelable cliniquement
chez 30% des cas, ce qui va harmonieusement avec les résultats d’autres études
notamment celle d’El Bouazzaoui [53] avec 22% des cas, Ferri [208] avec

14.6 % des cas et 32% concernant la série de Leger [52].
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7. Ictére :

L’ictére peut étre retrouvé chez les patients souffrant de cavernome portal.
Il peut avoir lieu suite a un épisode hémorragique, ou bien, plus rarement, &tre

du a une biliopathie portale.

Tel qu’on le retrouve dans la littératire, 1’ictére n’est présent que dans 10 a
20% des cas de cavernome portal (adultes y compris) et ce malgré la fréquence
¢levée de compression de la voie biliaire principale, la manifestation
symptomatique de I’ictére est le plus souvent retrouvée chez les adultes, ceci

suggere 1’installation et I’évolution lente de la biliopathie portale.

Aucun enfant de notre série n’a présenté un ictére. En revanche, la série
d’El Bouazzaoui [53] et celle de Dibi [50] ont décrit chacune 11% des cas

présentant un ictere.
8. Fievre :

Parfois retrouvée, on I’associe aux phénomenes de résorption de sang
suivant un épisode hémorragique digestif. D’autres fois, la fievre s’explique par
une infection associée ou pouvant étre en rapport avec la réapparition ou bien

I’extension d’une thrombose porte.

Elle a été notée dans 11 % des cas pour Leger [52] et 37 % pour Dibi [50].

Quant a notre série, 20% des cas ont présenté une fievre.
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III. ETUDE PARACLINIQUE :

A. Aspects biologiques :

La biologie a un rdle primordial dans le diagnostic d’une hypertension
portale extra-hépatique. En effet, lorsque I’échographie objective un foie
dysmorphique évoquant une hépatopathie chronique, la biologie intervient pour
affirmer la normalité de la fonction hépatique surtout si I’image cavernomateuse
au niveau du systéme porte échappe a I’opérateur. Par ailleurs, la biologie refleéte
le retentissement hématologique et hépatique. Elle permet également la

détection des anomalies héréditaires ou acquises de la coagulation.
* Bilan hématologique :

L’hémogramme sert a évaluer le degré de I’anémie et le retentissement des
épisodes hémorragiques ainsi qu’a déterminer la nécessité d’une transfusion

sanguine.

Il montre le plus souvent un tableau biologique d’hypersplénisme en
rapport avec la splénomégalie et fait d’une pancytopénie ou une bicytopénie

avec un taux de plaquettes effondré qui aggrave le risque hémorragique.

Dans notre série, une anémie hypochrome microcytaire associée a

I’hypersplénisme a été constante chez la totalité des patients.

Concernant le profil de coagulation, les patients souffrant d’hypertension
portale extrahépatique présentent un TP et un INR (international normalized
ratio) significativement allongés, un taux de Fibrinogéne diminué, associés a la
réduction de I’agrégation plaquettaire et 1’¢lévation des produits de dégradation
du Fibrinogéne, ce qui évoque la présence d’une occulte coagulation intra-
vasculaire disséminée probablement activée au sein des capillaires et petits
vaisseaux qui forment le cavernome ainsi que sur les parois thrombosées des
veines [25,26].
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Par ailleurs, I’association d’une carence de vitamine K pourrait jouer un

role dans la perturbation du bilan d’hémostase.

Dans notre série, un bilan d’hémostase simple est revenu anormal dans
80% des cas avec un TP allant de 44 a 83 %.

Le médullogramme retrouve classiquement chez les enfants atteints de
cavernome portal une moelle réactionnelle normale & mégacaryocytes en rapport

avec une pancytopénie périphérique avec absence de signes myéloprolifératifs.

Il est cependant important de noter que certaines études ont rapporté des
cas de syndrome myé¢loprolifératif chez des adultes souffrant de cavernome

portal.

La moitié¢ des enfants dans notre série ont bénéfici¢ d’un médullogramme

revenu en faveur d’une moelle réactionnelle normale.
% - Bilan hépatique :

L’intégrité de la fonction hépatique est classiquement conservée chez les
enfants qui souffrent d’un cavernome portal. On peut noter parfois un syndrome

de cholestase qu’on peut lier a une biliopathie portale [13].

Une hypoalbuminémie peut étre également retrouvée, notamment dans les
suites proches d’un épisode hémorragique. Elle peut également étre constante en

faveur d’une entéropathie exsudative sévere avec perte de protéines.

Concernant notre série, un syndrome de cholestase biologique et infra-
clinique a été noté chez un seul enfant, et I’hypoalbuminémie a été rapportée

chez 20% des patients.

Ce sont des résultats qui vont harmonieusement avec les données de la

littérature et qui s’expliquent par I’origine extrahépatique de I’HTP.
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% - Bilan de thrombophilie :
Dans la vision de dépister une éventuelle pathologie prothrombotique
préexistante, il est préconisé actuellement de réaliser un bilan de thrombophilie,

surtout si aucune cause ¢vidente de la thrombose porte n’est retenue.

On peut retrouver donc une maladie prothrombotique héréditaire tels qu’un
déficit en protéine S, protéine C, anti-thrombine III, une mutation du facteur V
de Leyden, ou du facteur II, ou encore retrouver la présence d’un anticorps anti-

cardiolipine qui est une anomalie prothrombotique acquise.

Néanmoins, il parait que la prévalence de la thrombophilie chez les enfants
qui présentent une thrombose portale est moins importante que celle chez
I’adulte. Probablement est ce dii aux études retrouvées dans la littérature et qui

sont limitées et de petite taille [67,68].
B. Aspects histopathologiques :

Le cavernome porte survient, par définition, sur un foie sain. Cependant,
des modifications hépatiques parenchymateuses sont trés souvent présentes
macroscopiquement ou microscopiquement. Ainsi, on découvre communément
une atrophie hépatique chez les enfants atteints d’un bloc sous-hépatique. On
lierait cette atrophie a une privation des facteurs hépatotrophiques suite a
I’inversion du flux portal vers le foie. Il s’agit d’une atrophie qui n’intéresse pas
les lobes caudé (segment I) et carré (segment IV). Ces lobes si¢gent au niveau
du centre du foie et conservent un apport portal en amont des branches portales,
ils vont paraitre donc hypertrophiés ce qui explique le caractére hépatique

dysmorphique qu’on retrouve en échographie hépatique.
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Microscopiquement, le foie peut paraitre normal ou montrer des anomalies
mineures comme une fibrose minime périportale, sinusoidale ou centro-lobulaire

[12,69].

Récemment, une ¢étude a objectivée qu’il existe fréquemment en
microscopie hépatique des espaces portes hypoplasiques associés a des veines
portales collabées, qui fait contraste avec la présence simultanée d’autres
espaces ou les veines portales sont dilatées. C’est ce qu’on interpréte en tant que

zones d’hypo ou d’hyper-perfusion [12].

Il s’agit donc d’un remaniement fibreux des espaces portes et des
sinusoides qui simule parfois une véritable cirrhose lors d’une biopsie
superficielle a 1’aiguille, en objectivant ce qu’on appelle une "cirrhose septale
incompleéte" (CS1) 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 abberrants [70].

Concernant la présente €étude, la moiti¢ des cas ont bénéfici¢ d’une étude
histologique du foie avec chez 4 patients une biopsie réalisée en peropératoire et
1 patient a bénéfici¢é d’une ponction-biopsie du foie (PBF). Les résultats ont
objectivé chez 3 cas une fibrose congestive minime et chez un cas une fibrose
biliaire congénitale. Par ailleurs, le résultat du patient ayant bénéfici¢ d’une PBF
a montré¢ des signes de portite avec une cirrhose, ce qui nous améne a penser
qu’il s’agissait probablement d’une cirrhose septale incompléte. Il aurait donc
été judicieux de compléter par une biopsie profonde du foie au cours de

I’intervention chirurgicale.
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Concernant I’étude microscopique des 3 pieces de splénectomie, elle a

objectivé une rate fibro-congestive concordant avec les résultats de la littérature.
C. Aspects endoscopiques :

La fibroscopie oesogastroduodénale (FOGD) est I’examen de choix a
réaliser devant toute hémorragie digestive haute. Elle a un triple intérét

diagnostique, pronostique et thérapeutique.

Dans I’hypertension portale, la FOGD permet de déterminer la présence ou
I’absence de varices oesophagiennes (VO), gastriques (VG) et ’association
éventuelle d’une gastropathie hypertensive tout en précisant leur grade selon la

classification modifiée de Stringer et Schwartz [61,71,72].
Varices oesophagiennes : VO

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

risque hémorragique.

- Grade 2 : les VO tortueuses persistent a I’insufflation mais séparées de

muqueuse saine ; a risque hémorragique modeéré.

- Grade 3 : les VO tortueuses persistent a 1I’insufflation et confluentes sur

> 1/3 de la circonférence luminale ; a haut risque hémorragique.
- Grade 4 : présence de signes rouges ; a haut risque hémorragique.
Varices gastriques : VG

- - GOV 1 : varices cardiales et de la petite courbure ; acces facile pour

un traitement endoscopique.

- GOV 2 : varices de la grosse tubérosité ; visibles en rétrovision et

d’atteinte difficile.
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IVG 1 : varices fundiques.

IVG 2 : varices ectopiques.

Gastropathie hypertensive :

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

hémorragique modéré.

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

occulte.

Ectasies vasculaires antrales : EVA

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

encore appelée "estomac pasteque".

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

I’antre.

Erosions de la muqueuse oeso-gatrique : exulcérations.

Varices duodeénales :

sont rares, mais quand elles se rompent, elles sont de pronostic

relativement sévere vue I’'importance de leur débit sanguin.
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Pour prédire le risque de saignement, 3 facteurs entrent en jeu, ce sont
notamment : les grosses varices > grade 1, la présence de signes rouges et
I’hypertension veineuse portale (a noter qu’un gradient de pression hépatique <

12 mmHg permet d’exclure un risque d’hémorragie).

Ainsi, dans la série de Dibi [50], les VO ont été visualisées dans 96%,

contre 93.3% pour Kallouch [202].

D’autre part, les VG sont a haut risque hémorragique mais heureusement
moins fréquentes. Elles ont été notées a pourcentages variables en I’occurrence a
23 % des cas pour I’étude Dibi [50], 56,4% pour Ferri [208], 7.1% pour
Kallouch [202].

Quant a la présente étude, la totalité¢ des patients a bénéfici¢ d’une FOGD
qui a objectivé la présence de VO chez 100% des patients, de grade II dans la
moitié des cas. Les VG ont été retrouvées dans 20% des cas et la gastropathie

hypertensive dans 50% des cas.
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Fig.4 : images fibroscopiques montrant des VO grade 1, 2 et 3 [75].
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Fig.5 : images fibroscopiques montrant des varices gastriques.

GOV 1 : varices cardiales ; GOV 2 : varices tubérositaires ; IVG 1 : varices fundiques [75].
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D. Aspects radiologiques :

Il est vrai que la portographie est trés performante pour 1’étude du systeme
portal en montrant une cartographie porto-hépatique ainsi que les voies de
dérivations porto-systémiques ¢€ventuellement présents. Cependant, son
caractére invasif rend ses indications extrémement limitées en faveur des
techniques non invasives telles que 1’échoDoppler, I’angioscanner ou encore

I’imagerie par résonance magnétique.
1. Méthodes non invasives :
a. Echographie Doppler [6] :

Il s’agit d’un examen anodin, peu cher et rapide qui permet I’étude claire et
précise de la veine porte et ses branches intrahépatiques, ce qui le rend I’examen
de premicre intention devant des signes cliniques digestifs ou pour une

exploration abdominale de routine.

Néanmoins, les veines splénique et mésentérique sont difficiles a visualiser
a cause des interpositions de gaz fréquemment rencontrées et source d’un

barrage ultrasonore.

Lors d’une obstruction du systéme porte, 1’échographie peut montrer un

ensemble de signes pouvant étre directs ou indirects.
Les signes directs sont :

Une bande hyperéchogeéne qui traduit la présence d’une thrombose porte et

qui remplace I’aspect de veine porte extra-hépatique normale.
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Multiples structures vasculaires serpigineuses anormalement développées,
qui peuvent étre de tailles variables et sie¢geant dans le hile hépatique autour du
tronc porte ou dans la paroi de la vésicule biliaire qui a I’air épaissie parfois

simulant une cholécystite.

Les signes indirects sont :

La splénomégalie

Les éventuelles dérivations porto-systémiques, notamment spléno-rénales
et oeso-gastriques.

L’épaississement du petit épiploon.

La dilatation de la veine coronaire stomachique.

Devant la suspicion d’une thrombose portale, il faut réaliser en premiere

intention le Doppler qui accompagne 1’échographie abdominale.

Cet examen objective le cavernome sous forme de petites images
serpigineuses situées dans le hile hépatique, au niveau duquel un flux hépatopete

de type portal a basse vélocité est étudié.

Par ailleurs, I’artérialisation du parenchyme hépatique, traduite par des
vélocités artérielles augmentées avec un indice de résistance réduit, constitue un
signe important. Cette perfusion est en général bien manifeste au cours de la

phase aigué de la thrombose porte, et plus discréte dans le cavernome.
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Elle présente une sensibilité et une spécificité¢ de I’ordre de 90 a 100% [86].

Il existe des faux négatifs lorsque 1I’écho-doppler se trouve incapable de
détecter le décalage de fréquence en dessous d’un certain seuil. Dans ces
situations, la qualité de I’appareillage joue un role prépondérant. L’utilisation du

contraste échographique permet alors de compenser ces limitations.

L’écho-doppler a non seulement un rdéle dans le diagnostic positif, mais est
aussi impliqué dans la décision thérapeutique notamment le choix d’une veine
perméable et de bon calibre destinée a une dérivation. Cet examen est aussi d’un
important apport en post-opératoire permettant de s’assurer de la perméabilité

des shunts et détecter les complications éventuelles.

En outre, I’écho-doppler renseigne sur la qualit¢ du réseau portal
intrahépatique et sus-hépatique, pendant la préparation d’une pose de TIPS ou

une chirurgie de reperfusion portale (bypass méso-Rex).

L’échographie hépatique montre souvent un foie hétérogéne d’architecture
réorganisée en dépit de I’intégrité de la fonction hépatique. En effet, dans 90%
des cas de malades atteints de cavernome portal, une dysmorphie hépatique est

retrouvée en dehors de toute hépatopathie associée.

Par ailleurs, les veines sus-hépatiques et la veine cave inférieure sont bien
visualisées a I’écho-doppler et présentent une image échographique normale au
cours d’un obstacle pré-hépatique ¢éliminant ainsi une éventuelle HTP

suprahépatique.
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Pour Dibi [50], I’écho-doppler a permis de poser le diagnostic positif du
cavernome portal dans 100 % des cas en montrant des signes directs du
cavernome dans 68 % des cas contre 32 % des cas ou la pathologie fiit

diagnostiquée par des signes indirects.

Dans la présente étude, I’échodoppler a été réalisé en premiére intention
chez I’ensemble des patients, et a ainsi permis de poser le diagnostic chez 100%

des cas de notre série.

Par ailleurs, I’exploration échographique hépato-biliaire a trouvé un foie
d’échogénicité hétérogene chez tous les patients et dysmorphique dans 50% des

cas.

Une écho-endoscopie ou "endosonographie” [75,77], dont ’usage n’est
toujours pas trés répandu, associée a une étude Doppler, permet une étude
anatomique et hémodynamique détaillée du systéme porte ainsi qu’une étude
morphologique du systéme variqueux oesogastrique et le dépistage des

thromboses, tout en offrant la possibilité de traitements locaux écho-guidés.

104



Portal vein
thrombosis

Goubaa®©2004

Fig.6 : a gauche, une échographie simple montrant une image de multiples structures
anéchogenes situées dans le hile hépatique correspondant un cavernome portal (obs. n°3). A
droite, un Doppler a visualisé une thrombose de la veine porte avec circulation péri-portale et

péri-vésiculaire hépatopete [76].

b- TDM :

Le scanner, dont les performances ont largement €té améliorées par le
mode hélicoidal, est devenu trés sensible a I’étude vasculaire et permet
notamment le diagnostic de la thrombose portale ainsi que I’étude de son
extension vers la veine splénique ou la veine mésentérique ce qui constitue un

grand avantage par rapport a 1’écho-doppler.

La spécificité de cet examen est proche de 100%, et les nouvelles

techniques en évolution continue lui conférent une grande sensibilité.
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Dans la présente étude, I’angio-scanner a permis de confirmer le diagnostic
de cavernome portal chez les deux enfants qui en ont bénéficié, et a permis la

description précise du trajet et des diamétres des veines splénique et

mésentérique.

Fig.7 : Coupe tomodensitométrique obtenue au temps portal apreés injection
intraveineuse de produit de contraste iodé mettant en évidence de nombreuses
structures vasculaires serpigineuses (fleche) du hile hépatique correspondant a

un cavernome. Notons 1’hypoperfusion du parenchyme hépatique [77].
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c-IRM :

Elle est rarement indiquée dans le contexte du cavernome portal chez
I’enfant vu ses inconvénients liés essentiellement a la réduction de la qualité des
images a cause de I’état du patient (en cas d’ascite par exemple), il peut aussi

exister un effet de va et vient du flux portal source de faux positifs.

En outre, il s’agit d’un examen trés coliteux et son indication pour le

diagnostic positif du cavernome portal reste exceptionnelle.

Néanmoins, I'IRM trouve son indication en cas de suspicion de biliopathie
portale. c’est d’ailleurs I’examen le plus pointu qui permettrait d’affirmer qu'il
s'agit effectivement d’une compression de la voie biliaire par les veines
associées au cavernome, notamment les séquences HASTE qui permettent la
visualisation simultanée des veines du cavernome en noir et des voies biliaires
en blanc, prouvant ainsi le rapport direct entre les sténoses biliaires et les veines

du cavernome [131].

Le signe dit « pseudo-cholangiocarcinoma sign » a été révélé la premicre
fois par Van Hoe pour décrire le retentissement biliaire du cavernome portal en

CP-IRM sous forme de compression extrinseque nodulaire de la voie biliaire.
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IV. ETUDE THERAPEUTIQUE :

Le traitement de I’hypertension portale vise a minimiser voire éliminer le
risque de saignement tout en évitant les éventuelles complications relatives aux

traitements.

On discute les indications des différentes modalités thérapeutiques selon le
risque hémorragique et les possibilités opératoires relatives a I’état du malade et

la qualité du réseau veineux permettant une éventuelle dérivation.
A. Methodes therapeutiques :
1. Traitement médical
1-1 Traitement anticoagulant au long cours:

Il n’existe aujourd’hui aucun consensus autour de la nécessité d’instaurer
un traitement anticoagulant au long court chez les enfants souffrant de
cavernome portal. Cependant, Certains auteurs optent pour un traitement a base
d’anticoagulant a long terme afin de prévenir I’extension ou la récidive de la

thrombose.

Quant a la présente étude, aucun des malades n’a bénéficié d’un traitement

anticoagulant au long cours.
1-2 Transfusion :

Prévenir I’état de choc hémorragique suite a une hémorragie digestive
passe souvent par la transfusion sanguine. Cependant, elle est précédée par la

réanimation liquidienne, d'abord sous la forme d'une perfusion de cristalloides.
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Cette transfusion sanguine doit étre prudente sans corriger les pertes
sanguines de facon excessive pour éviter I’augmentation du débit splanchnique
qui maintiendrait une hémorragie active ou favoriserait les récidives
hémorragiques. Par conséquent, 1’objectif de cette transfusion doit étre de
remonter le taux d’hémoglobine a 10g/1. Il est aussi recommandé d’associer une
vaccination anti hépatite B afin de prévenir les hépatites transfusionnelles chez

ces enfants souvent polytransfusés.

Sur I’étude de Ferri [208] et al., 79,5% des malades qui ont présenté une

hémorragie digestive ont bénéficié d’une transfusion sanguine.

Quant a notre série, la transfusion sanguine a ¢été réalisée chez 90% des
patients.

1-3 Tamponnement direct :

Parfois, le saignement nécessite un tamponnement direct pour cesser. Ce
tamponnement vise a comprimer les varices rompues pour arréter le saignement.
Il existe deux types de sondes : la sonde a double ballonnet de Sengstaken —
Blackemore préconisée pour les varices oesophagiennes, et la sonde de Linton

Nachlas ayant prouvé son efficacité pour les varices gastriques.

La sonde de Sengstaken-Blackemore est introduite par voie nasale dans
I’estomac. On gonfle d’abord le ballonnet gastrique a la pression 80 mmHg et
on réalise une traction par le bord externe de la sonde ce qui permet au ballonet
de s’appliquer fermement sur le cardia, c’est alors qu’on gonfle le ballonnet
oesophagien a 40 mmHg permettant aux varices rompues de s’aplatir arrétant
ainsi le saignement. Pour éviter la nécrose ischémique, On dégonfle la sonde
pour une durée de 15 minutes toutes les 6 heures. L’hémostase est
habituellement obtenue en 12h a 24h.
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Fig.8 : Position correcte de la sonde de Sengstaken—Blakemore. Le ballonnet gastrique est

appliqué fortement sur le cardia par traction sur ’extrémité externe de la sonde [86].

1-4 Moyens pharmacologiques :

L’augmentation de la résistance au flux portal et du débit sanguin
splanchnique sont les deux conditions physiopathologiques pour la formation
d’une HTP. Les traitements médicamenteux visent donc a diminuer la pression
du systéme portal en réduisant le flux sanguin portal sans augmenter la

résistance ou en réduisant la résistance sans augmenter le débit sanguin.
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Afin d’obtenir ces résultats, ou du moins s’en approcher au maximum, on

préconise I’usage des B-bloquants non cardiosélectifs tels que le Propranolol.

Ces médicaments permettent la réduction du gradient de pression au niveau
de la veine porte en diminuant le débit cardiaque et en induisant une

vasoconstriction splanchnique.

Les études lices a 1’usage des PB-bloquants chez les enfants sont trés
limitées, mais en se rapportant aux études effectuées chez les adultes, on réalise

que les B-bloquants peuvent réduire 1'incidence de I'hémorragie variqueuse [88].

Par ailleurs, ’usage de substances vasoactives telles que la somatostatine,
la vasopressine ou encore l’octréolide est parfois de mise. En effet, ces
substances, utilisées depuis longtemps en réanimation, sont efficaces dans les

hémorragies actives.

Vu les nombreux effets indésirables de la vasopressine, on préfere
actuellement d’utiliser la somatostatine grace a ses effets secondaires moindres

et son efficacité hémostatique.

Quelques essais contrdlés randomisés soutiennent 1'idée que I’efficacité de
la somatostatine ou de son analogue synthétique 1'octréotide peut égaler celle de
la sclérothérapie pour le controle de ’hémorragie aigué par rupture de VO. En
outre, l'administration précoce des analogues de la somatostatine peut étre
associée a une meilleure maitrise de 1’hémorragie, mais sans diminuer
significativement le taux de mortalité, ils sont efficaces dans l’arrét des
saignements digestifs par rupture de varices cesophagiennes chez plus de 75%

des patients [167, 168].
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Ceci dit, l'expérience avec les agents vasoactifs chez les enfants qui

souffrent d’HTP est trop limitée pour recommander leur utilisation.
2. Traitement endoscopique :

Il existe deux techniques en endoscopie permettant de thromboser les

varices oesophagiennes : la sclérothérapie et la ligature élastique.
2-1 La sclérothérapie :

Généralement réalisée sous anesthésie générale, 1’endoscopie est faite
grace a un endoscope flexible qui permet 1’injection de 1’agent sclérosant sous
contrdle visuel en induisant la formation d’un thrombus au sein de la varice ainsi
qu’une inflammation locale qui conduit a I’oblitération du vaisseau par la suite
(résultat habituellement obtenu apreés plusieurs séances). Les injections
commencent par la jonction oeso-gastrique puis on remonte vers 1’oesophage

selon un mouvement hélicoidal.

Des complications peuvent survenir, pouvant étre mineures a type de
douleurs rétro-sternales (30-60%), poussées fébriles (39%), ou des
complications majeures a type d’ulcere (8-30%) et sténoses (6-20%) voire une
perforation oesophagienne d’ou la prescription systématique d’un protecteur de

la muqueuse [176,177 ,178].

La sclérothérapie est efficace dans 1'éradication de varices cesophagiennes
dans 88-100% des cas, cependant, a cause de ses complications, son utilisation
est actuellement limitée en pédiatrie aux nourrissons et jeunes enfants (<10 kg)
chez qui le dispositif de ligature est trop gros pour passer a travers le sphincter

cesophagien supérieur.
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2-2 Ligature élastique des VO (LVO) :

C’est actuellement le gold standard dans le traitement des hémorragies
digestives aigu€s secondaires a la rupture des varices cesophagiennes. Elle est
indiquée dans la prophylaxie primaire et secondaire pour les patients qui sont

insensibles aux bétabloquants [182].

Décrite la premicre fois par Stiegmann et al. en 1986, elle a largement
supplanté¢ la sclérothérapie. La LVO consiste a réaliser une constriction
physique de la varice au niveau ou a coté du sieége du saignement [97], qui
permet la strangulation du vaisseau variqueux induisant 1’obstruction veineuse et
la stase qui engendre une thrombose, inflammation et fibrose puis oblitération

de la varice.

Les complications de cette technique sont souvent bénignes, se limitant a
une douleur rétrosternale, une dysphagie ou une fievre. Elle peut étre plus
difficile a réaliser que la sclérose, en cas de saignement actif, a cause de la

mauvaise visibilité ou de I’inexpérience de I’endoscopiste [100].

Quelques études réalisées ont objectivé la supériorité de cette technique par
rapport a la sclérothérapie, notamment concernant la rapidité d’éradication des
varices, les complications et les récidives hémorragiques. Le taux d’hémostase
obtenu par LVO dans I’é¢tude de Lo et al. Est de 97% [98] et de 100 % pour
Zargar et al. [99].
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Fig.9 : Photos endoscopiques montrant la ligature d’une VO (b) utilisant un multi-

ligateur(a)[93].

114



3. Traitement chirurgical :

Le traitement chirurgical de 'HTP de I’enfant a véritablement évolué au
cours de cette derni¢re décennie. De nombreux progrés ont été réalisés pendant
les derniéres décennies permettant d’effectuer des anastomoses veineuses a
partir de veines de petite taille chez les jeunes enfants, écartant ainsi dans la
plupart des cas le risque de thrombose et d’échec du traitement chirurgical. Trois

méthodes sont possibles :

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

splénectomie.

ii.  Dérivations porto-cave : qui visent a baisser la pression portale en

contournant I’obstacle préhépatique. On trouve deux classes :
- Dérivations porto-cave tronculaires et radiculaires non séléctives
- Dérivations portales sélectives.

1. iil. Pontage mésentérico-Rex ou reperfusion portale : technique plus

physiologique et trés prometteuse.
a. Les interventions d’abord direct des V.O :

Le principe de ce genre d’interventions se base sur I’anatomie de la
circulation collatérale porto-cave au niveau de la jonction oesophagienne. La
circulation collatérale provenant surtout de la veine gastrique gauche, des veines
gastriques postérieures et des vaisseaux courts de 1’estomac, circule
principalement a la surface du tube digestif et entre les couches musculaires
circulaires et longitudinales. Au niveau de la jonction gastrique et de la partie
inférieure de I’oesophage abdominal et thoracique, le réseau collatéral se situe

essentiellement au niveau de la sous-muqueuse. En remontant le long de
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I’oesophage, la circulation collatérale repasse progressivement a travers les
plexus intermusculaires jusqu’a la région péri-oesophagienne pour se jeter dans

la veine azygos.

Ceci explique donc le lieu des ruptures variqueuses situées en général au
niveau de la région oesogastrique et suggere donc que I’interruption des

V.O.peut étre obtenue par la suppression de cette région.

a. 1 Transsection de ['oesophage [106] :

Il s’agit d’une résection anastomose oesophagienne a la pince automatique
décrite par Van Kemmel en 1974. La voie d’abord est une incision médiane
épigastrique ou bien une incision ogivale de I’épigastre débordant en sous costal

gauche.

La premiere é&tape consiste a dissequer I’cesophage aprés incision
transversale du péritoine pré-oesophagien au niveau de la réflexion péritonéale
de I’oesophage sur le diaphragme jusqu’a la partie supérieure du petit épiploon
en haut. Ensuite, tout I’oesophage abdominal est libéré avec hémostase

soigneuse de la circulation collatérale péri-oesophagienne.

La gastrotomie est la seconde étape. En effet, une courte gastrotomie
horizontale est réalisée un peu au dessous du plan du cardia, a la face antérieure
de I’estomac afin d’introduire la pince a transsection Autosuture automatique

: : : sy 1 : . :
qui arrive jusqu’a l’oesophage terminal. Apreés ouverture de la pince,
I’cesophage est ligaturé et la téte de la pince est ensuite refermée sur I’enclume
et la transsection-anastomose est effectuée. La gastrotomie est refermée en un
plan et une sonde gastrique est passée a travers la suture oesophagienne jusqu’a

I’estomac.
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a. 2 Intervention de Milnes — Walker [106] :

Lorsqu’il existe une hémorragie qui contraint a I’intervention chirurgicale,
il est possible de réaliser, dans un premier temps, par voie thoracique une
ligature des V.O avec transsection de l’oesophage en respectant les nerfs
pneumogastriques. Cette déconnexion azygo-porte permet soit d’éviter une
intervention plus complete a réaliser ultérieurement soit d’en reculer 1’échéance

lorsque la splénectomie devient moins dangereuse sur le plan infectieux.

a.3 Intervention de SUGIURA [106] :

Décrite en 1973, il s’agit d’une intervention qui associe la splénectomie, la
dévascularisation oesophagienne et la transsection oesophagienne. Elle est
réalisée en deux temps opératoires par deux voies d’abords différentes
abdominale et thoracique. Ces 2 temps opératoires peuvent étre effectués au

cours de la méme intervention ou différés dans le temps.
o. Temps abdominal :

¢ La voie d’abord est sous-costale gauche permettant une bonne exposition

de la rate et de la région hiatale.

¢ Splénectomie : La splénomégalie rend ce temps opératoire un peu délicat.
On libere la face postérieure de la rate par incision de la réflexion du péritoine
entre la rate et le diaphragme. Le décollement de la partie terminale du pancréas
permet d’extérioriser la rate puis une section de I’épiploon gastro-splénique est
réalisée avec une ligature élective des vaisseaux courts de I’estomac. On
disseque ensuite les vaisseaux spléniques au niveau du hile de la rate avec

ligature et section successive des pédicules vasculaires.
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C’est une technique de splénectomie intra-hilaire permettant d’éviter les
Iésions du pancréas et ayant 1’avantage de ligaturer en masse le pédicule

splénique.

¢ Dévascularisation oesogastrique : c’est une dévascularisation menée au
contact de la paroi digestive. La grande courbure est dévascularisée a partir de la
jonction entre les 2 territoires gastro-épiploiques. On libére ensuite la partie
supérieure de la grosse tubérosité associée a la section du ligament gastro-
phrénique. La dévascularisation de la petite courbure gastrique est réalisable
comme une vagotomie hypersélective. Cette libération est continuée sur le bord
droit de I’oesophage qui se retrouve alors complétement libéré de I’orifice

diaphragmatique.
¢ Pyloroplastie :

Elle peut étre remplacée par une pylorotomie extramuqueuse. Elle est
nécessaire a cause de la vagotomie presque totale effectuée au cours de la

dévascularisation oesogastrique.
b. Temps thoracique :
¢ Une thoracotomie dans le 6¢me espace intercostal gauche est réalisée.

¢ Dissection de I’oesophage : apres I’ouverture de la plévre médiastinale,
on note I’existence d’une circulation collatérale porto-cave autour de
I’cesophage comportant des veines longitudinales associée a des collatérales
transversales qu’on va ligaturer tout en conservant les veines

périoesophagiennes longitudinales.
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L’oesophage est mis sur lacs et la dissection est poursuivie en haut jusque
la veine pulmonaire inférieure gauche et en inférieur jusque 1 orifice
diaphragmatique de manié¢re a rejoindre la dissection préalablement effectuée
par voie abdominale dans le premier temps opératoire. A la fin de ce temps
opératoire, 1’cesophage est totalement libre et devrait pouvoir étre attiré jusqu’a

I’incision de la thoracotomie.

¢ Transsection de I’oesophage : Elle est localisée au niveau de la jonction
entre 1’oesophage thoracique et abdominale. On place deux clamps souples sur
I’oesophage a distance de la zone de transsection. Ensuite, on sectionne la
couche musculeuse de 1’oesophage tout en conservant un pont musculaire sur le
bord droit de I’oesophage afin de favoriser la vascularisation. Le fourreau

muqueux est placé sur lacs et sectionné dans sa totalité.

¢ Anastomose oeso-oesophagienne : a cette étape, on rétablit la continuité

de I’cesophage en suturant sur les 2 plans muqueux et musculaire.
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Fig.10 : représentation schématique de la procédure de Sugiura :

1) splénectomie ; 2) dévascularisation de 8 a 10 cm de 1’oesophage ; 3) transsection-anastomose
terminoterminale de 1’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 1’anastomose oeso-oesophagienne [107].
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a. 4 Modification de [’intervention de Sugiura [106] :

¢ Abord abdominal et transsection mécanique :

Les modifications ont été proposé€es par plusieurs auteurs [106] visant a
pouvoir réaliser I’intervention par une seule voie de préférence abdominale

contournant ainsi la nécessité de réaliser une double voie d’abord.
La voie d’abord est une grande incision sous costale droite en S allongg¢.

L’oesophage médiastinal est disséqué la dévascularisation de 1’oesophage

jusqu’a proximité de la veine pulmonaire inférieure gauche.

Aprés la libération totale de I’oesophage, une courte gastrotomie est
réalisée a la face antérieure du corps gastrique et la une pince a transsection-
suture automatique permet de compléter la transsection. Certains auteurs
préconisent de faire une valve gastrique compléte péri-anastomotique pour

recouvrir I’anastomose.
¢ Sugiura sans splénectomie :

Cette intervention préconisée par Perrachia [108] comporte une technique
plus simple et expose a un moindre risque de thrombose spléno-portale.
Cependant, elle est moins efficace que [’intervention de Sugiura dans la

prévention des récidives hémorragiques.

a. 5 Intervention de Hassab [109] :

La voie d’abord est abdominale et I’intervention comporte la splénectomie
associée a une dévascularisation oesogastrique incompléte, limitée a
I’oesophage abdominal, au cardia et a la grosse tubérosité et la petite courbure

gastrique, sans transsection de 1’oesophage.
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b. La splénectomie :

C’est un geste qui n’est pas anodin a cause de la baisse du potentiel
immunitaire chez I’enfant, mais aussi du fait du risque hémorragique en
peropératoire chez les malades souffrant d’http et du risque important d’une

thrombogenese. Par ailleurs, son efficacité¢ sur 'HTP n’est pas démontrée.

L’intervention consiste bri¢vement a supprimer 1I’organe augmenté de taille
et a corriger I’hypersplénisme en ¢éliminant le foyer de communication

intraveineuse contenu au niveau de la rate.

Avant toute splénectomie programmée, une vaccination anti-
méningocoque, antipneumocoque et anti-Haemophilus influenzae de type B, 15

jours avant est recommandée [110,111].

En effet, Le risque d’infection est le plus important lors des deux premieres
années mais un tiers des infections apparaissent aprés la cinquieéme année de la
splénectomie. L’antibioprophylaxie doit étre débutée 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 [111].

La principale complication postopératoire est la thrombose splénique et/ou
portale postopératoire d’ou [D’intérét d’administrer une anticoagulation

préventive systématique qu’on prolonge pendant quatre semaines.

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 /mm?.
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Concernant les splénomégalies supérieures a 20 cm de diameétre splénique,
I’embolisation de I’artére splénique est souvent préconisée afin de diminuer le le

risque de saignement [112].

Récemment, une étude comparative a montré le bénéfice de I’embolisation
avec des pertes sanguines préopératoire atteignant 35ml contre 350mL en

I’absence d’embolisation [113].

Par ailleurs, la splénectomie partielle par laparotomie ou laparoscopie est
souvent décrite depuis 1993 par Louis et al. [114]; cela permettrait de conserver
un moignon de rate fonctionnel, tout en supprimant une SMG et par conséquent

un hypersplénisme.

Dans la série de Louis en 2007 [115], la splénectomie partielle
laparotomique fut indiquée chez 19 enfants qui présentaient une HTP grave et
mal tolérée ; la SMG avec la géne abdominale et I’hypersplénisme ont disparu
chez la totalit¢ des enfants et ’amélioration de ’HTP et I’hypersplénisme fut
significative et prolongée chez 15 des 19 enfants concernés par 1’étude. Par

ailleurs, aucune thrombose n’a ét¢ enregistrée en postopératoire.

En revanche, le traitement par laparoscopie est classiquement contre-

indiqué en cas d’HTP a cause du grand risque hémorragique.
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c. Dérivations porto-systémiques :

Elles visent a restaurer une pression portale normale par la réalisation
d’une anastomose d’une faible résistance entre un vaisseau portal et une veine

systémique.

Actuellement, de nombreuses variétés anastomotiques sont réalisées, on en

distingue deux groupes, sélectives et non sélectives :
c. 1 les dérivations portales non sélectives :
c.1.1 Les anastomoses tronculaires [124] :

C’est un type d’anastomoses qui nécessite la perméabilité de la veine porte
qu’on vérifie en pré-opératoire par 1’écho-doppler, ce qui explique son usage
trés limité en cas de cavernome porte ou le tronc porte est presque toujours

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

On mesure les pressions au niveau de la veine cave inférieure ensuite au
niveau de la veine porte. Quand I’anastomose est réalisée, le gradient de
pression porto-cave suivant I’anastomose doit étre normalement inférieur a 5

mm Hg, apres clampage de ’anastomose, 1l devient supérieur a 10 mm Hg.

B. Anastomose porto-cave latéro-latérale avec interposition d’un

greffon :

Le greffon est utilisé lorsque I’anastomose porto-cave latéro-latérale est
difficile a réaliser ou lorsqu’une dérivation portale partielle de calibre controlé
est effectuée. Cette derniére permettera de conserver un flux porte hépatopete

suffisant.
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L’anastomose porto-cave latéro-latérale a été décrite en premier par
Reynolds et Southwick en 1951 par 'usage d’une auto-greffe veineuse. A

présent, les greffons veineux ont été remplacés par les protheses vasculaires.
v. Anastomose porto-cave termino-latérale :

Le site d’implantation de I’anastomose dans la veine cave inférieure

dépend du trajet de la veine porte.
0. Variantes de I’anastomose porto-cave :

¢ Double anastomose porto-cave : C’est une intervention qui consiste a
réaliser une section transversale de la veine porte dont on implante les 2
extrémités séparément par 2 anastomoses termino-latérales dans la veine cave

inférieure.

¢ Anastomose porto-rénale gauche : elle consiste a disséquer la veine cave
inférieure jusqu’au niveau la veine rénale gauche ensuite celle-ci sera sectionnée
puis retournée vers le pédicule hépatique et son extrémité distale sera
anastomosée de facon termino-latérale au niveau de la face postérieure de la

veine porte.
c.l. 2 Les anastomoses mésentérico-cave [125]:
a. Anastomose mésentérico-cave en H de Drapanas [125,126] :

Il s’agit de I'utilisation de greffons interposés entre la veine mésentérique
supérieure et la veine cave inférieure. Technique décrite la premiere fois en
1966 par Nay et Fitzpatrick et popularisée par Drapanas en 1975. En revanche,
la perméabilité et la taille de la veine mésentérique supérieure doivent toujours
étre vérifiées par un écho-doppler qui est parfois insuffisant (souvent géné par

les clartés digestives) donc complété par un angio-scanner.
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¢ Voie d’abord : I’exposition de la zone est obtenue par deux voies
d’abord : incision médiane sus- et sous-ombilicale, ou incision transversale du

flanc droit qui déborde 1égeérement sur la partie gauche de I’abdomen.

¢ Dissection de la VMS : on ouvre la racine du mésentére de facon
transversale en bas de la réflexion péritonéale mésentérique. On repere la paroi
de la veine mésentérique supérieure, on libere ensuite le bord droit et la face

antérieure de la VMS sur 5 cm en longueur.

¢ Dissection de la VCI : une incision est réalisée au niveau de la face
antérieure de la VCI qu’on libére a partir du 3¢éme duodénum jusqu’au

croisement de I’arteére iliaque primitive droite.

¢ Création du trajet entre la VMS et la VCI : On sectionne le tissu
cellulo-lymphatique localisé au niveau de la partie postérieure droite de la racine
du mésentere et de sa jonction avec le fascia de Toldt réduisant ainsi la distance

et I’épaisseur tissulaire entre les deux veines.
¢ Réalisation de ’anastomose :

a. Choix du greffon : Le greffon, prothétique ou veineux, doit avoir un

diameétre assez large allant de 14 a 20 mm.

Les veines jugulaire interne gauche, iliaque primitive droite et iliaque
externe sont les greffons veineux les plus souvent utilisés. Cependant, ils
présentent des défauts notamment par rapport a leur disposition dans 1’espace
souvent oblique et arrondie autour du 3éme duodénum en C, leur écoulement
lymphatique, ou éventuellement un hématome pouvant entrainer la compression
du greffon veineux voire son obstruction. Ca explique pourquoi plusieurs

auteurs préconisent ’'usage de greffon prothétique.
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b. Implantation du greffon sur la VCI : on effectue une anastomose au

niveau du milieu de la face antérieure de la veine cave inférieure.

c. Implantation du greffon dans la VMS : apreés avoir clampé latéralement
la veine mésentérique supérieure, on réalise une incision longitudinale. 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 ’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.

d.on mesure ensuite les pressions directement dans le greffon, le gradient

de pression doit étre inférieur a 5 mmHg quand 1’anastomose est en place.
v. Anastomose mésentérico-cave par voie rétropéritonéale [125] :

La veine cave inférieure dans sa portion sous duodénale ainsi que la veine
mésentérique supérieure sont exposées grace a un décollement élargi du célon
droit. Ensuite, on interpose un greffon veineux entre ces deux veines.

L’usage de cette technique est préconisé chez des patients ayant déja subi
des opérations chirurgicales source de plusieurs adhérences qui peuvent se
révéler trés hémorragiques a leur libération.

c.1. 3 Les anastomoses spléno-rénales non sélectives :
a. Anastomose spléno-rénale proximale ou centrale [129,130] :

L'incision est sous-costale gauche et permet la réalisation d’une dérivation
portale totale qui fait usage de la veine splénique en lien continu direct avec la
veine porte qu’on retourne vers la veine rénale gauche. Elle est associée a une
splénectomie. Elle a ¢été réalisée la premiere fois chez un enfant en 1959 par
Clatworthy.

Il s’agit de ’implantation du segment central de la veine splénique sur la

face antérieure de la veine rénale gauche.
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Fig.11 : anastomose spléno-rénale centrale avec splénectomie[210].

B. Anastomose spléno-rénale latéro-latérale de Cooley [131] :

Il s’agit d’une technique qui permet d’éviter la dissection étendue de la

veine splénique dans les situations a risque de fragilité de la paroi.

La splénectomie n’y est pas nécessaire, contrairement a I’interposition de

greffon qui est presque toujours effectuée.

Fig.12 : anastomose spléno-rénale latéro-latérale par greffon j

ugulaire (type Cooley)[210].
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Y. Anastomose spléno-rénale termino-terminale [130] :

Il s’agit d’une anastomose spléno-rénale a plein canal apres ligature de la

région paramédiane de la veine rénale.
¢ — 2 Les dérivations portales sélectives :

Les shunts porto-caves tronculaires entrainent la dérivation totale du sang
portal qui est probablement responsable de 1’éventuelle aggravation de la

fonction hépatique ainsi que I’encéphalopathie post-opératoire.

L’introduction des dérivations portales sélectives a été introduite afin
d’éviter les complications sus-citées, et consiste a décomprimer les VO en
conservant un flux portal vers le foie en anastomosant a la veine cave inférieure
une veine qui draine directement les VO les séparant ainsi du territoire

mésentérico-portal dans la mesure du possible.
a. Anastomose spléno-rénale distale ou opération de Warren [132,133]:

Elle consiste en une anastomose splénorénale distale décrite par Warren en
1966, réalisée par une sous costale gauche agrandie a droite si besoin. L’abord
de la partie centrale de la veine splénique et la veine rénale se fait par deux
voies : sus-mésocolique transépiploique donnant I’acces direct a I’arriere cavité
des épiploons, et sous-mésocolique, le colon transverse étant relevé, le péritoine
postérieur est incisé le long de ’angle duodéno-jéjunal, le quatrieme duodénum
est refoulé vers la ligne médiane et abaisséapreés section du muscle de Treitz.
Cette manceuvre donne un acces direct a la veine mésentérique inférieure et a la
veine splénique située sur la face postéro-inférieure dupancréas ; Celle-ci sera
disséquée sur une longueur de 5 @ 7 cm et on s’attachera a lier avec minutie

toutes les petites veines afférentes pancréatiques. Une fois la veine splénique est
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libérée, on se porte sur la veine rénale qui est située sur un plan postérieur et a
un niveau inférieur par rapport a la veine splénique. Celle-ci est clampée en
amont par un clamp de Bull-dog et un clamp de Satinsky est placé le plus loin
possible en aval, la veine splénique est coupée a ce niveau, et suturée par un
surjet aller-retour. La veine rénale est clampée totalement de part et d’autre, puis
une incision est effectuée sur sa face antérieure. La veine splénique est
implantée dans la veine rénale, I’anastomose étant faite par des points séparés.
Dans la technique originale de Warren, on associe a 1’anastomose splénorénale,
la déconnexion portomésentérique-gastrosplénique en ligaturant la veine
pylorique, les vaisseaux gastroépiploiques au ras de l’estomac conservant
I’arcade gastroépiploiques et la veine coronaire stomachique au niveau de la

région ceeliaque [195].

Des variantes de I’intervention de Warren sont décrites. On les réalise
quand la veine splénique ne permet pas | réalisation de I’intervention classique

(veine trop courte ou difficilement dissécable). On note ainsi :

- Anastomose spléno-rénale termino-latérale, la veine splénique devant étre
ligaturée en aval de I’anastomose pour rendre I’intervention sélective. On
I’appelle Warren I1.

- Anastomose spléno-rénale latéro-latérale avec usage d’un greffon veineux
jugulaire avec ligature de la veine splénique en aval de 1’anastomose. On

I’utilise si la veine splénique et rénale ne peuvent €tre rapprochées.
B. Anastomose coronaro-cave (ACC) ou opération d’Inokuchi [135] :

L’intérét de cette intervention est le maintien de flux portal comme c’est le
cas dans I’intervention de Warren. Elle consiste a dériver directement la veine

gastrique gauche (anciennement dite coronaire stomachique) dans la veine cave
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inférieure a 1’aide d’un greffon veineux saphéne ou jugulaire. La condition de
réalisation de cette I’intervention est la disposition d’une grosse veine gastrique

gauche.

Apres ouverture du petit épiploon, La dissection de la veine gastrique
gauche est réalisée avec précaution le plus prés possible de son abouchement

dans la veine porte sur 2 cm environ.

La dissection de la veine cave inférieure est réalisée sur sa face antérieure

jusqu’a I'abouchement de la veine rénale gauche.

Le greffon veineux est d'abord anastomosé avec la veine cave inférieure a
points séparés, puis on passe I’extrémité libre de ce greffon a travers le hiatus de

Winslow I’amenant ainsi a c6té de la veine gastrique gauche.

Ensuite, La vérification de I'anastomose est réalisée par prise des pressions

par ponction directe de la veine gastrique gauche.

C’est une intervention qu’on recommande surtout s’il existe une thrombose

portale étendue qui n’atteint pas la veine gastrique gauche.
Il existe des variantes de cette intervention décrites pas Inokuchi.

- L’anastomose coronaro-gonadique liant la veine gastrique gauche a
la veine spermatique ou bien ovarienne, branche de la veine cave

inférieure.
- L’anastomose coronaro-surrénalienne

- L’anastomose coronaro-rénale
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v. Anastomose spléno-cave (ASC) distale [130,136]:

Elle a été décrite par Orozco [136] en tant qu’alternative a l'intervention de
Warren avec le méme intérét qui est celui de réaliser une dérivation sélective du

sang des VO sans modification de la pression portale.

Elle peut étre réalisée en cas de rein gauche absent ou de variante

anatomique ne permettant pas | a réalisation d’une intervention de Warren.

La veine splénique est disséquée le long de la face postérieure du pancréas
jusqu’a la jonction spléno-mésentérique ou la veine splénique est coupée et la
veine mésentérique inférieure ligaturée. Ensuite, la veine rénale est disséquée
jusqu’a la jonction avec la veine cave inférieure afin de réaliser une anastomose
spléno-cave termino-latérale. Enfin, une dévascularisation telle que celle

réalisée dans I’intervention de Warren est effectuée.
d. Reperfusion portale ou shunt mésentérico-Rex :

Il s’agit d’une intervention relativement récente qui a amélioré la prise en
charge des patients souffrant d’hypertension portale extra-hépatique. Cette
technique a été utilisée la premiere fois par De Ville de Goyet en 1992 qui I’a
indiquée chez sept patients transplantés hépatiques qui avaient subi une
thrombose portale. La reperfusion portale a été par la suite testée dans le
traitement chirurgical du cavernome porte par De Ville de Goyet et d’autres

équipes européennes et américaines [139-145].

On opte actuellement pour cette technique vu qu’elle permet d’oter
I’obstacle pré hépatique et de récupérer un flux portal quasi-physiologique a

I’opposé des techniques de dérivations porto-systémiques [146].
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La technique opératoire consiste a interposer un greffon autologue
jugulaire, iliaque ou fémoral entre une veine du systéme porte extra-hépatique
(SPEH) et la branche portale gauche au niveau du récessus de Rex dans le sillon
ombilical, seul point ou le syst¢eme porte intra-hépatique (SPIH) peut é&tre
facilement approché, du fait de la liberté de la veine portale gauche, située entre
les deux branches du segment II 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 [147]. Cette intervention nécessite alors un SPEH de bonne qualité
dont on s’assure par un angio-scanner et un SPIH perméable et dont les branches

droite et gauche se continuent [146]

La premicre 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 & 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 1’absence a ce niveau de rapports

anatomiques artériels ou biliaire qui puissent géner la dissection.

Quant a I’anastomose extra-hépatique, on utilise habituellement la veine
mésentérique supérieure telle qu’a été décrite la premiere expérience de De
Ville. 11 existe des variantes ou I’on fait usage des veines splénique,
mésentérique inférieure, pancréatico-duodénale ou gastrique gauche ou méme

une veine ombilicale repérméabilisée [149].

Apres réalisation de I’anastomose, un écho-doppler peropératoire doit étre
fait pour vérifier la perméabilit¢ du shunt. Lorsque I’anastomose fonctionne,
I’HTP diminue rapidement mais le rétablissement du SPIH normal est progressif

en quelques semaines [146].
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La thrombose du greffon veineux constitue la principale complication des
reperfusions portales chirurgicales, on préconise donc le choix d’un shunt non
coudé, de trajet court, ainsi que la bonne dissection du parenchyme hépatique

autour du Rex pour éviter une éventuelle compression de I’anastomose.
4. Radiologie interventionnelle :
a.Le shunt porto-sus hépatique par voie transjugulaire (TIPS) [151]:

Le développement de prothéses métalliques auto-expansives ont permis la
réalisation avec succes des shunts porto-systémiques en 1990, ou a été créé le

terme TIPS pour Trans-Jugular Portosystemic Shunt [154].

Le TIPS est un moyen de radiologie interventionnelle réalis¢é par un
radiologue et considéré tel qu’un moyen thérapeutique des complications de
I’HTP au méme titre que les B-bloquants, la sclérothérapie endoscopique ou la
chirurgie. Néanmoins, ’application d’un TIPS serait limitée par le petit calibre

des branches portales chez I’enfant.

Weine sus-
hépatique

% eine porte

Fig.13 : représentation schématique d’un shunt porto-

sus hépatique transjugulaire (TIPS)[210].
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b. Technique radiologique d’angioplastie :

L’équipe radiologique de Pariente a Bicétre [163] avait tenté de recanaliser
une veine porte sans recourir a la chirurgie chez 10 patients avec HTP extra-
hépatique. En effet, il s’agit d’une dilatation de la veine porte sténosée par
I’intermédiaire d’un ballonet introduit par cathétérisme percutané via
portographie trans-hépatique associée a la pose d’un stent. Cette technique

n’avait réussi que dans un seul cas.

c.Embolisation percutanée trans-hépatique des varices

oesogastriques [165]:

L’intérét de cette méthode est d’arréter en urgence les hématémeses
importantes et réfractaires a la sclérothérapie par I’interruption de la circulation
veineuse dans ces varices en obturant les varices ou leurs veines afférentes par
des embols. Cependant, c’est une méthode qui requiert un plateau technique

avancé. Son efficacité varie de 40 a 60 % et le taux de récidive y est éleve.

Elle nécessite une ponction percutanée trans-hépatique ce qui expose a
plusieurs complications telles qu’une survenue ou extension d’une thrombose
porte qui risque de gé€ner une éventuelle dérivation chirurgicale future. C’est a

cause de ces complications que la plupart des équipes 1’ont abandonnée.
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B. Indications chirurgicales :

On peut faire face a plusieurs situations qui nécessitent une prise en charge
chirurgicale. En effet, il peut s’agir d’une situation urgente par rupture de VO
récidivantes ou persistantes ou bien par installation d’une hémorragie en
peropératoire ou postopératoire précoce, ou alors il peut s’agir d’une

intervention chirurgicale a but prophylactique en dehors de toute urgence.
1. Traitement d’un saignement digestif actif :

L’avéenement des traitements endoscopiques et médicaux dans la prise en
charge d’un saignement actif par rupture des VO a remplacé la chirurgie a cause

du risque de mortalité opératoire.

L’intervention chirurgicale en urgence est donc d’usage exceptionnel dans
les cas ou les traitements alternatifs a la chirurgie ne permettent pas d’arréter le
saignement [166]. Dans ces cas, elle doit donc étre la moins hémorragique

possible et précédée par des mesures de réanimation.

L’intervention de Drapanas semble la plus adaptée a ces circonstances
d’urgence lorsque la dérivation portale est envisageable [125,167]. Dans le cas
contraire, une dévascularisation par transsection oesophagienne ou encore une

ligature des VO a I’aide de clips permet d’arréter I’hémorragie [105,168].
2. Hémorragie suite a une intervention :

Lorsqu’une hémorragie a lieu au décours d’une dérivation, il faut d’abord
tenter la recanalisation d’un shunt thrombosé ou la dilatation par angioplastie
percutanée. En effet, une étude a Bicétre a montré I’efficacité de cette procédure
chez 9 sur 10 patients [61,163]. En revanche, si cette méthode s’avere
inefficace, il est préconisé de réaliser une autre dérivation plus centraleou alors

réaliser une une déconnexion azygo-portale partielle ou totale.
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3. Prévention des récidives hémorragiques :

L’indication chirurgicale prophylactique se prend en fonction du risque

hémorragique dicté par la fibroscopie oeso-gastrique.

Lorsque les VO apparaissent peu tendues en 1’absence de congestion de la
muqueuse, on peut absolument n’envisager aucun traitement actif [27] a
condition que le patient puisse étre surveillé régulierement et rigoureusement et
qu'une structure hospitaliere parfaitement apte a gérer les éventuelles
complications hémorragiques soit disponible. Par ailleurs, on préconise la
prescription d’un bétabloquant en I’absence de contre-indications tout en
informant le patient et sa famille sur la gravit¢ d’un éventuel arrét brutal du
médicament. En outre, il est indispensable de proscrire les médicaments
susceptibles de favoriser le saignement tels que les anticoagulants, antiagrégants

plaquettaires et anti-inflammatoires.

En revanche, si la fibroscopie objective des signes prévoyant I’hémorragie
ou en cas d’hémorragie digestive, on a recours a la sclérothérapie ou la ligature
¢lastique endoscopique des VO qui permettent 1’éradication des varices a un

taux de 88 a 95 %.

Néanmoins, ces traitements endoscopiques ne sont pas toujours aisément
réalisés dans notre contexte, d’une part a défaut de disponibilit¢ du plateau
technique, de I'autre a cause de la difficulté d’assurer le suivi régulier et la
répétition des s€ances nécéssaires, ce qui n’est pas toujours possible chez les
patients qui habitent dans des zones ¢éloignées. De plus, dans ces méthodes,
I’HTP et I’hypersplénisme persistent d’ou la récidive précoce avant 1’éradication
des varices qui atteint 26 a 39 % des cas et un taux aprés 1’éradication de 12 a 31

% [99,171]. Par ailleurs, il est a noter que les varices gastriques et ectopiques et
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la gastropathie hypertensive séveére échappent généralement au traitement
endoscopique et sont a haut risque de récidive d’ou la nécessité d’envisager une

décompression chirurgicale.

Les résultats de I’intervention chirurgicale, notamment celle de Warren, ont
été comparés a ceux de la sclérothérapie endocopique quant a la récidive
hémorragique dans de nombreuses études [51], objectivant ’avantage de cette
intervention en terme de risque hémorragique mais sans avantage pour la survie.
Il semble donc que I’indication chirurgicale ne doit étre prononcée que si le
patient présente une récidive hémorragique en dépit d’un traitement
médicamenteux a base de P-bloquant correctement suivi et/ou un traitement

endoscopique des VO.

Cependant, en I’absence d’une codification de prise en charge, la chirurgie
reste une issue pour ces patients souvent polytransfusés, habitant loin et ayant
rarement acces a une structure médicale qui peut prendre en charge correctement

une ¢éventuelle hémorragie.

Quand I’intervention chirurgicale est indiquée, il faut réaliser un bilan fait
d’un écho-doppler et/ou un angio-scanner afin de préciser 1’étendue du
cavernome porte et I’état du réseau veineux du systéme portal qui permettront le
choix de D’intervention chirurgicale. Le bilan hépatique est aussi réalisé¢ et
revient normal chez la majorité des enfants qui souffrent d’HTP extra-hépatique,

constituant ainsi une condition physiologique favorable a I’opération [51].
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a. Anastomoses spléno-rénales :

Il s’agit d’une technique qui donne de bons résultats lorsque la veine

splénique est de gros calibre.

Une étude de Broto [55] a effectué une opération de Warren chez 2 patients
parmi 14 cas de cavernome porte. L’intervention a controlé le saignement avec
succes dans I’absence de récidive hémorragique ou de thrombose avec une

année de recul.

Dans une étude de Le Tourneau [172], 3 sur les 4 opérations de Warren
réalisées concernaient des enfants atteints de cavernome portal. En post-
opératoire précoce, la pression intra-splénique a diminué de 10 mmHg chez tous
les patients, et la perméabilité des shunts a été vérifiée chez I’ensemble des

patients qui n’ont présenté aucune récidive hémorragique.

Quant a I’étude de Dibi [50], une intervention de Warren a été effectuée
pour 11 enfants, avec une veine splénique dont le diametre allait de 6,4 mm a 15
mm, et chez 3 enfants, une anastomose spléno-cave termino-latérale a été

réalisée avec déconnexion azygo-porte.

L’¢étude de Botha et al. [176] a objectivé une expérience en anastomoses
porto-systémiques chez I’enfant qui s’étend sur 15 ans. 17 interventions de
Warren ont été effectuées. Un patient sur les 17 cas avait présenté une
thrombose du shunt, une récidive hémorragique a été notée chez un autre cas et
2 patients avaient présenté une ascite. le reste des patients n’avait présenté

aucune complication notable sur un recul variant de quelques mois a 14 ans.
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Quant a la présente étude, I’intervention de Warren a été réalisée chez deux
patients et une anastomose spléno-cave distale chez un seul patient. Le diamétre
de la veine splénique dépassant 10 mm dans les deux cas d’opération de Warren,
et égalant 5 mm dans le dernier cas. Un seul patient ayant bénéficié¢ d’une
intervention de Warren a présenté une sténose de la veine splénique qui a bien

évolué sous héparinothérapie relayée par anti-vitamine K.
b. Anastomoses mésentérico-caves :

Ce type d’anastomose est d’usage notamment dans le cas de veine
splénique de mauvaise qualité ou lorsque I’anastomose spléno-rénale a déja été
essay€ sans succes. En outre, elle permet I’intervention dans la petite enfance

grace a un calibre suffisant de la veine cave inférieure.

Elle fait baisser progressivement la pression portale. Cependant, il persiste
une stase modérée au niveau du membre inférieur ce fut le cas dans I’étude
d’Alvarez [177] chez 1 enfant parmi 35 qui avaient bénéficié d’une anastomose
ilio-mésentérico-cave qui a présenté a I’adolescence des troubles veineux du
membre inférieur. Cependant ces troubles veineux n’entrainent aucune géne

fonctionnelle ou esthétique et sont a surveiller.

L’¢étude de Bismuth [173] ou a été réalisée une anastomose mésentérico-
cave chez 19 enfants atteints de cavernome porte, toutes ont ét¢ réussies sans
complication ni récidive ultérieure. En revanche, dans 1’étude de Broto [55], un
patient parmi 4 ayant bénéficié d’une anastomose mésentérico-cave a présenté

une récidive hémorragique apres 11 mois de I’intervention.
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Quant a Léger [52], il tend a préconiser, chez I’enfant de moins de 7 ans,

I’anastomose mésentérico-cave.

En outre, opération de Drapanas permet efficacement le drainage du
territoire porte a 1’aide d’un greffon veineux de gros calibre tel qu'une veine

jugulaire interne.

Pour Dibi [50], parmi 56 enfants porteurs de cavernome porte une
anastomose mésentérico-cave fut réalisée chez 12 d’entre eux soit environ 21%

des cas chez qui I’anastomose spléno-rénale ne pouvait étre réalisée.

Dans la présente étude, 20% des patients ont bénéficié d’une intervention
de Drapanas avec usage de greffon veineux jugulaire et chez qui une
anastomose spléno-rénale ne pouvait étre effectuée en raison d’une thrombose
de la veine splénique. Ces enfants avaient bien évolué¢ et aucune récidive

hémorragique ne fut notée.
c. Déconnexion azygo-porte :

Il s’agit d’une technique utilisée pour prévenir les récidives hémorragiques

chez les enfants chez qui une dérivation ne peut étre réalisée.

Dans une étude de Broto [55], 2 patients ont bénéficié de cette technique
qui s’est avérée inefficace pour les 2 cas vu les récidives hémorragiques. Par
ailleurs, Berger [104] avait réalisé chez 6 enfants atteints de cavernome portal
une dissection-ligature oesophagienne type Vosschulte modifiée par Rehbein.les
résultats étaient satisfaisant avec une absence de récidive hémorragique chez
tous les enfants aprés une surveillance entre 5 et 8 ans en post-opératoire. Apres
cette expérience, il a indiqué que c’est une méthode efficace contre les VO qui
peut étre réalisée en urgence et qui permet une dérivation porto-systémique
ultérieure en cas de résultats insuffisants ; en revanche, parmi ses défauts on
retrouve la longue durée d’hospitalisation qui est d’environ 1 mois et la sténose

de I’cesophage.
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L’intervention de Milnes-Walker trouve son intérét dans la mesure ou elle
ne nécessite pas une splénectomie contrairement a I’intervention de Sugiura.
Pour illustrer ceci, Le Tourneau [172] a partagé son expérience ou 7 cas avaient
bénéficié de cette intervention, 4 d’entre eux n’ont présenté aucune récidive
hémorragique, le saignement fut controlé par un 2¢me temps de Sugiura différé
(2 et 7 ans apres), et une anastomose spléno-rénale centrale a pu étre réalisée
apreés 2 ans chez 1 patient. Ceci permet donc de fractionner I’intervention de

Sugiura en deux interventions et dont la deuxiéme n’est pas forcément indiquée.

Par ailleurs, Selzner et al. [107] a étudié les résultats de nombreuses séries
occidentales et asiatiques par rapport aux complications de I’intervention de
Sugiura sur une durée de 20 ans. L’étude a intéressé 5093 patients dont 17% ont
subi une sténose oesophagienne, 9% ont souffert de fistule, 4% ont présenté une

encéphalopathie et 14 % ont resaigné.

Dans 1’é¢tude de Dibi [50], 5 enfants parmi 56 ont bénéficié d’une
intervention de Sugiura qui avait bien évolué. 3 déconnexions azygo-porte ont
¢galement été réalisées, sans splénectomie, et dont un patient a resaigné et a été
mis sous betabloquant. 3 patients ont bénéficié d’une splénectomie sans récidive

hémorragique.

Quant a la présente série, 3 enfants ont bénéfici¢ d’une splénectomie
associée a la déconnexion azygo-porte chez un seul patient, les suites
opératoires ont ¢ét¢ simples chez 1 cas. En revanche, pour les deux autres
patients, des complications ont eu lieu avec un patient qui a ressaigné sous
aspirine, une €radication des VO a été obtenue apres ligature endoscopique.
Quant a l’autre patient, 1’écho-doppler a objectivé une thrombose portale

étendue.
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d. Reperfusion portale ou shunt Rex (bypass surgery):

17 enfants atteints de cavernome portal avaient bénéfici¢ a Bicétre [61]
d’une intervention bypass méso-Rex. Le shunt était réussi chez 11 enfants. En
revanche, les 6 autres enfants ont bénéficié d’une seconde intervention

différente selon les cas.

Sharif et al. [146] ont rapporté 2 thromboses postopératoires du bypass
parmi 24 enfants ayant bénéficié d’un shunt méso-Rex. L’évolution était
favorable chez le reste des cas avec absence d’épisode hémorragique, de varices

oesophagiennes a la fibroscopie et diminution de 1’index splénique.

Par ailleurs, 1’é¢tude de Dasgupta et al. [181] a permis d’obtenir une
perméabilité de I’anastomose chez 91 % des patients ayant bénéfici¢ d’un shunt
méso-Rex. 11 a également décrit, a c6té de Stringer [182], une accélération de la

croissance de ces enfants.

Chiu [185] et Mack et al. [183,184] ont quant a eux décrit I’amélioration
des capacités cognitives de I’enfant ainsi que la suppression d’une éventuelle

encéphalopathie secondaire a une dérivation porto-systémique antérieure.

Ces ¢tudes objectivent donc le net progres de la qualité de vie des enfants

ayant bénéficié de ce type d’interventions.

Une étude [188] a objectivé la supériorité du shunt méso-Rex par rapport
aux autres techniques thérapeutiques notamment les dérivations porto-cave
parce qu’elle permet de restaurer un flux portal physiologique [189]. Par

ailleurs, une dérivation porto-systémique ultérieure reste toujours faisable.
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Zhang et al. [207] a réalisé une étude récente avec une intervention type
shunt Rex modifiée portant sur 79 enfants dont 48 ont bénéfici¢ d’un GP shunt
(usage de la veine gastrique gauche), chez les autres enfants, la veine gastrique
gauche ne pouvait étre utilisée, 26 ont donc bénéfici¢ d’un PP shunt (usage de la
veine mésentérique inférieure, veine iléale ou veine jéjunale) et 5% d’un SP
shunt (usage de la veine splénique). La perfusion intra-hépatique a été restaurée
avec amélioration nette de I’hypertension portale. Cependant, 10% des patients
ont souffert d’une thrombose du bypass. Zhang et al. [207] a conclu au bout de
cette étude qui s’est étendue sur 89 mois que ’usage de la veine mésentérique
inférieure, la veine iléale ou la veine jéjunale en interposition donnent les

meilleurs résultats.
4. La splénomégalie :

La splénomégalie est un signe fidéle et constant dans 1’hypertension portale
sur cavernome chez I’enfant. Elle engendre non seulement une géne liée a sa
taille, mais s’accompagne également d’un hypersplénisme qui affecte la
croissance et le risque de saignement chez I’enfant. Dans 1’absence d’un
traitement médical efficace, la chirurgie reste souvent la seule issue dans ce
contexte. Cependant, la rate joue un réle important dans I’immunité notamment
chez le jeune enfant, d’autant plus que la splénectomie augmente le risque de
thrombose notamment dans le cadre du cavernome portal; ceci explique
pourquoi on I’évite en pédiatrie autant que possible préférant ainsi une
intervention de Warren, qu’on compléte éventuellement par une splénectomie si

I’hypersplénisme persiste.
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Malheureusement, la rate atteint parfois des tailles énormes et peut
entrainer des douleurs importantes indiquant ainsi la splénectomie. En outre, la
splénectomie partielle permettant de garder un moignon splénique existe dans la

littérature.

Dans la présente étude, on a effectué une splénectomie totale dans 3 cas
chez qui une anastomose ne pouvait étre réalisée en raison du mauvais état du

réseau veineux.

Ainsi, au terme de la présentation des différentes techniques possibles, et
dans I’absence d’une conduite a tenir bien codifiée, I’équipe réalisant une étude
de Bicétre [61] a présenté un schéma décisionnel pour les patients souffrant

d’hypertension portale extra-hépatique.

Antécédent d'épisode
hémaorragigue ou présence

Mo Surveillance
devarices oesophagiennes a

risgue de saignement ?

Coui

Traitement endoscopigue 7

Mon Déconnexion azygo-porter?
hépatigue favorable & une - Splénectomie ?

Reéseauveinews extra-

gventuelle dérivation

Réseauveinewux intra-
hépatioue favorable 7

CH e

Reperfusion portale ou Dérivation portosystémigue
Rex-shunt {Warren - Drapanas)
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C. Suivi et résultat :
I1 existe certains ¢léments prédictifs de I’évolution d’une intervention.
1. Critéres per opératoires [27]:
a. Le calibre des veines :

10 mm est le calibre minimal de la veine splénique pour pouvoir réaliser

une anastomose spléno-rénale.

Par ailleurs, Bismuth [173] confirme que I’anastomose s’¢largit de fagon
progressive augmentant ainsi le flux veineux. Concernant le Rex-shunt, il parait
qu'un SPIH s’adapte apres technique de reperfusion portale. Ainsi, un SPIH

hypoplasique n’en est pas une contre-indication absolue.

Fig.14 : aspect échographique du foie et du systéme porte intra-hépatique avant (gauche) et

apres (droite) reperfusion portale. Avant le shunt, les branches portales (hypoplasiques)
n’¢étaient pas visibles et apres 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 III ; 3) branche portale droite [150]
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b. La pression portale :

La perméabilité d’une anastomose peut étre vérifiée en peropératoire en
mesurant la pression portale avant et apres réalisation d’une anastomose. Elle est

considérée perméable lorsque la pression diminue d’un 1/3 au moins.

C’est justement ce qui a été noté dans la présente étude avec une pression
qui va de 29 cmH20 a 20 cmH20 apreés anastomose témoignant d’un shunt

perméable.

Un calibre veineux assez important et la bonne diminution de pression
portale augmentent donc les chances de succes d’une anastomose. Toutefois, des
thromboses peuvent toujours avoir lieu notamment en cas d’hypercoagulabilité

ou de compression anastomotique.
2. Criteres cliniques [27]:

Une dérivation réussie doit conduire a la disparition des signes fonctionnels
chez DI’enfant notamment les épisodes de saignement ou de douleur. La
splénomégalie peut également régresser. Ce fut justement le cas dans la présente
¢tude ou toutes les dérivations ont permis de faire disparaitre les signes
fonctionnels. Toutefois, la splénomégallie n’a régressé¢ que chez 40% des

enfants ayant bénéficié d’une dérivation.
3. Criteres endoscopiques [27]:

Lorsque la dérivation est fonctionnelle, les varices oesophagiennes

régressent nettement jusqu’a disparaitre.

Une fibroscopie de controle post-opératoire peut étre réalis€ée a quelques
mois de I’anastomose, objectivant pour Bicétre la disparition des VO pour 48%

des 126 patients concernés par 1’étude et leur diminution dans 41% des cas.
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La fibroscopie de contrdle n’est cependant pas fréquemment réalisée dans
notre contexte se fiant ainsi a I’évolution clinique et biologique et

éventuellement radiologique.
4. Criteres biologiques [27]:

L’efficacité d’une dérivation se traduit biologiquement par un taux de

plaquettes qui devient dans les normes avec diminution de 1’hypersplénisme.
5. Controle de la perméabilité de ’anastomose [27]:

On parle d’une anastomose perméable lorsqu’elle le reste aprés 5 ans de
I’intervention. Toutefois, lorsque I’anastomose est perméable au bout d’un an,

elle a plusieurs chances de le rester au long terme.

On vérifie la perméabilité de I’anastomose par 1’écho-doppler qui permet la
visualisation du flux veineux. L’angio-TDM est parfois de recours s’il existe un

doute a I’écho-doppler.
6. Controle et prévention des thromboses portes :

Les patients souffrant de cavernome portal sont exposés en postopératoire a
la thrombose qui peut compliquer I’évolution, notamment si une splénectomie
est réalisée. C’est ce qui explique la nécessité de réaliser des échoDopplers de
contrdle pour diagnostiquer rapidement une éventuelle thrombose et démarrer
un traitement anticoagulant curatif. Par ailleurs, la récurrence importante de ces

thromboses explique I’anticoagulation préventive pendant 1 mois [121].
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Le cavernome portal est souvent en cause devant ’hypertension portale
chez I’enfant secondaire a un bloc extra hépatique par une occlusion souvent
thrombotique de la veine porte. Celle-ci est I’expression de 1’association d’une
cause locale, traumatique ou infecticuse, a une autre, générale : pathologie

prothrombotique qu’il faut rechercher.

Cliniquement, le cavernome portal se manifeste par les signes d’HTP
extrahépatique faits d’épisodes hémorragiques récurrents par rupture de VO, de

splénomégalie et d’hypersplénisme.

Par ailleurs, le diagnostic du cavernome porte se base sur 1’imagerie et
notamment 1’écho-doppler ou I’angio-scanner, examens sensibles et anodins qui

ont remplacé les examens invasifs.
La biologie, quant a elle, découvre le plus souvent un hypersplénisme.

La fibroscopie oesogastroduodénale est I’examen de base a réaliser devant
une hématémese ou méme des signes d’hypertension portale. 11 s’agit d’un

examen qui dicte la conduite a tenir thérapeutique.

Les nouvelles interventions chirurgicales ont amélioré nettement la prise en
charge. En effet, les interventions qui permettent la décompression du réseau
porte ont permis de corriger les complications de I’'HTP et améliorer la qualité
de vie, tandis que le traitement non chirurgical est symptomatique et nécessite
souvent une longue surveillance et une récurrence réguliere des séances

endoscopiques pour pouvoir d’éradiquer les varices qui récidivent.

Toutefois, une hémorragie au cours de I’intervention est un risque présent,
ce qui explique pourquoi le traitement non chirurgical est préconisé avant tout

geste chiurgical.
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On préconise actuellement trois interventions dans le traitement du
cavernome porte : I’anastomose spléno-rénale distale type Warren qui est une
dérivation sélective sans splénectomie et qui nécessite une veine splénique
perméable et de bon calibre, I’anastomose mésentérico-cave par interposition
de greffon type Drapanas qu’on peut réaliser chez les enfants de petit age, et
’anastomose méso-Rex ou reperfusion portale reliant la VMS ou une autre
veine du tronc porte, a la branche portale gauche au niveau du récessus de Rex a

I’aide d’un greffon; technique qui permet de rétablir une physiologie normale.

On conclut au final que le cavernome portal est une pathologie
handicapante de I’enfant qui en souffre nécessitant une prise en charge
multidisciplinaire de haut niveau entre pédiatres, hépato-gastroentérologues,
radiologues et chirurgiens infantiles, afin de prendre une décision précoce et

adaptée.
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RESUME

Titre de thése : Hypertension portale sur cavernome chez I’enfant: avancées

thérapeutiques chirurgicales (a propos de 10 cas).
Auteur : BABA Zineb

Mots-clés : Hypertension portale - Cavernome porte — Rex-shunt — Dérivation porto-

systémique.

L’hypertension portale en pédiatrie est fréquemment due au cavernome portal et reste
responsable d’une morbidité importante liée surtout aux hémorragies digestives. Notre étude

vise a ¢lucider les principales avancées thérapeutiques en matiere de chirurgie.

Il s’agit d’une étude rétrospective intéressant 10 enfants atteints de cavernome portal
ayant bénéficié d’une intervention chirurgicale ou endoscopique au niveau du service de
chirurgie « A » de I’hdpital d’enfants de Rabat entre 2000 et 2017.

L’age moyen des patients était de 10.7 ans et le sex-ratio de 1.

Les hémorragies digestives avaient motivé [’hospitalisation dans 7 cas et la
splénomégalie dans 3 cas. La biologie a découvert un hypersplénisme chez tous les patients,

le TP était allongé dans 8 cas et le bilan hépatique était revenu anormal chez 1 patient.

La fibroscopie digestive a objectivé la présence des varices oesophagiennes dans 100%

des cas.
L’échographie, avec ou sans Doppler, a posé le diagnostic de fagon constante.

Le traitement était endoscopique dans 2 cas et chirurgical dans 8 cas avec une
anastomose spléno-rénale distale (ASRD) dans 2 cas, une anastomose spléno-cave dans 1 cas,
une anastomose mésentérico-cave dans 2 cas et une splénectomie dans 3 cas. L’évolution était
satisfaisante dans 1’ensemble avec des anastomoses perméables et la correction de

I’hypersplénisme. La régression des récidives hémorragiques était notée dans 8 cas.

Néanmoins, 2 interventions chirurgicales étaient compliquées par une thrombose

portale.

Ce travail nous a permis de mieux comprendre la pathologie du cavernome portal et ses
répercussions parfois désastreuses. On réalise donc qu’une intervention chirurgicale adaptée
doit étre décidée le plus tot possible notamment apres I’avenement de la méthode du shunt

meéso-Rex.
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SUMMARY

Title of thesis : Portal hypertension on cavernoma in children : surgical advances (about

10 cases).
Author : BABA Zineb.
Key words : Portal hypertension — portal cavernoma — Rex-shunt — Portosystemic shunt.

The portal cavernoma is the most common cause of portal hypertension in children
responsible for important morbidity linked to gastrointestinal bleeding. This study aims to

elucidate the main therapeutic advances in the surgical treatment of portal cavernoma.

We are conducting a retrospective study on 10 children affected by portal cavernoma

and compiled at surgery "A" of Rabat children's hospital between 2000 and 2017.

The average age of patients was 10.7 years and the sex ratio was 1. The reason for
hospitalization was gastro-intestinal bleeding in 7 cases and splenomegaly in 3 cases. Biology
has shown hypersplenism in all our patients, the prothombin time (PT) was elongated in 8

cases and liver function tests were abnormal in 1 case.
The gastrointestinal endoscopy showed oesophageal varices steadily.
The ultrasound, with or without a Doppler, established the diagnosis in all cases.

The treatment was endoscopic in 2 cases and surgical in 8 cases consisting of a distal
splenorenal shunt in 2 cases, a spleno-caval shunt in 1 case, a meso-caval venous interposition

shunt in 2 cases and splenectomy in 3 cases.

The evolution of the patients was generally good with permeable shunts and a

regression of hypersplenism. Also, no recurrence of bleeding was seen in 8 cases.
However, 2 of the surgical interventions were complicated by portal vein thrombosis.

This study has enabled us to understand better the pathology of portal cavernoma and its
repercussions that could be disastrous. Accordingly, an appropriate therapeutic decision must

be taken as soon as possible especially after the advent of Mesoportal bypass.
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