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LINTRODUCTION

L’obstruction extrahépatique de la veine porte (OPEH) est une cause rare
d’hypertension portale (HTP) de I’enfant dans les pays développés. En effet moins de 5 %
des HTP sont secondaires a cette étiologie en occident alors qu’elle représente 13 a 40 % des

HTP sur le continent indien (1).

Les étiologies des cavernomes porte de ’enfant différent de celles de 1’adulte, par la
prédominance des causes iatrogénes (cathéterisme veineux et sepsis ombilical) et
malformatives. Le mode de révélation le plus fréquent chez I’enfant est I’hémorragie
digestive et la splénomégalie. Le pronostic & long terme dépend de la répétition des
hémorragies digestives qui mettent en jeu le pronostic vital. Le traitement, le plus souvent

endoscopique et chirurgical, a pour but de traiter et de prévenir ces hémorragies digestives.

A partir de trois observations pédiatriques de cavernome porte d’étiologies
différentes, et des données de la littérature concernant la physiopathologie, les étiologies, les
manifestations cliniques et paracliniques ainsi que les différents traitements de I’OPEH, nous
avons analysé et discuté les difficultés rencontrées dans le diagnostic, la prise en charge de

nos trois patientes.
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II. OBSERVATIONS

A.Observation N°1 : EMILIE

Emilie, dgée de 9 ans et 3 mois, est hospitalisée en octobre 1994 pour un premier
épisode d’hématémese. Elle a présenté a son domicile, deux épisodes de vomissements de

sang rouge de moyenne abondance suivis d’un malaise de type vagal.

L’examen clinique initial met en évidence :
Un poids de 28 Kg (50°™ percentile), une taille 2 137 cm (95°™ percentile).
Une TA a 105/55, une tachycardie a 110 /min, un teint gris.
L’abdomen est souple sans splénomégalie ni hépatomégalie.
Il n’y a pas de signes d’hépatopathie chronique : pas d’ictére, pas d’angiome stellaire,
pas d’hippocratisme digital, pas d’érythrose palmaire.
Il n’y a pas de signes d’insuffisance hépatocellulaire aigué : pas d’hémorragie
cutanéo-muqueuse associée a I’hématémese, pas d’encéphalopathie hépatique.

Il n’existe pas de circulation veineuse collatérale abdominale visible.

L’anamnése rapide ne retrouve pas d’antécédents particuliers en dehors d’une
thrombopénie isolée a 64000/ml de découverte récente lors d’une adénoidectomie. L’enquéte

étiologique, limitée a des sérologies virales, était négative.

Le bilan biologique initial met en évidence :
- Une anémie a 6,6 g/dl, avec un VGM a 88 u3, des globules blancs & 5200/ml, dont
32 % de PNN, une thrombopénie a 40000/ml.
- Des troubles de la coagulation : le TP est abaissé a 54 %, TCA est normal, le
fibrinogeéne est a 1,6 g/l, les facteurs VII et X sont abaissés a 67 %. Le facteur V, les
protéines C et S sont normales, ainsi que I’antithrombine III.
- Le bilan hépatique est normal sans cytolyse (TGO a 45 Ul/1 et TGP a 32 UI/l), ni
cholestase (PAL a 125 Ul/l, y-GT a 7 UI/l). L’ammoniémie est normale a 50 pmol/l.

Les troubles hémodynamiques sont corrigés par une perfusion de macromolécules et

I’anémie aigué par une transfusion de culot globulaire. L’hémostase locale est faite par potion

de Levy, et ULCAR®. Il n’y a pas de récidive hémorragique.
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Une fibroscopie oesogastroduodénale (FOGD), effectuée aprés correction des troubles
hémodynamiques montre la présence de varices oesophagiennes (VO) de grade III, avec
présence de signes rouges mais sans hémorragie active, associées a une gastropathie
congestive hypertensive.

L’échographie abdomino-pelvienne (annexe N°1) met en évidence l’absence de
visualisation du tronc porte, une splénomégalie homogeéne avec dilatation de la veine
splénique et de ses branches, une dilatation de la veine mésentérique supérieure, et un
épaississement du petit épiploon.

L’angiolRM effectuée au décours de I’hématémeése, confirme le diagnostic de
cavernome porte touchant les branches de division droite et gauche de la veine porte, et une
circulation collatérale porto systémique bien visible se dirigeant vers le rétropéritoine et ’arc

réno-azygo-lombaire gauche.

Un traitement par AVLOCARDYL® est mis en route en l’attente d’un geste
chirurgical. La chirurgie, effectuée 4 mois plus tard en février 1995, consistera en une
dérivation mésentérico-cave avec greffon gore-tex. La biopsie hépatique effectuée lors de

I’intervention chirurgicale est normale.

L’évolution aprés le traitement chirurgical est marquée par une amélioration
progressive des signes cliniques et biologiques d’HTP au décours de I’intervention.

A 5 ans post-opératoire, Emilie reste asymptomatique. Le bilan hépatique est
normal. La FOGD de contrdle retrouve trois cordons variqueux de grade I occupant les 2/3
inférieurs de I’cesophage sans signes rouges. L’échographie doppler montre la bonne

perméabilité de I’anastomose mésentérico-cave.

A 6 ans post-opératoire, Emilie, 4gée de 16 ans est hospitalisée pour un bilan de
contrdle. Elle est en bon état général avec un BMI a 22,6 (poids a 67 Kg et taille & 172 cm),
elle est réglée depuis 1’dge de 13 ans. L’examen clinique est normal en dehors d’un débord
hépatique & 2,5 cm en dessous du rebord costal sans hépatomégalie & la percussion, et d’un
angiome stellaire isolé.

Le bilan biologique met en évidence la persistance d’une leucopénie a 4900/ml avec
une discréte thrombopénie a 134000/ml, sans anémie ni carence martiale isolée. L’hémostase

est normale. Le bilan hépatique montre une discréte cytolyse avec des TGO a 1,8 fois la
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normale, et des TGP a 1,5 fois la normale, et une cholestase avec des PAL normales, des y-
GT élevées a 12 fois la normale, une bilirubine totale a 19 umol/l et conjuguée a 6 pmol/l.

Les facteurs anti-nucléaires ainsi que les anticorps anti-mitochondrie, anti-muscle lisse, anti-
réticulum endoplasmique, recherchant une pathologie auto-immune hépatique, sont négatifs.

Le test de la sueur est négatif, la coeruloplasmine et ’a-1 antitrypsine sont normales.

L’échographie abdominale retrouve une hépatomégalie avec plages hyperéchogénes
évoquant une stéatose, mesurée a 14 cm sur la ligne axillaire antérieure, sans dilatation des
voies biliaires intra ou extra-hépatiques, une rate mesurant 9,8 cm de grand axe et

d’échostructure homogeéne.

En I’absence d’autres causes, le diagnostic de stéatose hépatique est suspecté et un
traitement par DELURSAN® 600 mg/Kg/jour au long cours est institué.

A 7 ans post-opératoire, une nouvelle évaluation clinique et paraclinique est
effectuée. Emilie, 4gée de 17 ans, conserve un bon état général. Elle ne présente aucun signe
d’hépatopathie chronique. Elle ne prend pas de contraception oestroprogestative, ni d’autre
médicament en dehors du DELURSAN®.

Le bilan biologique retrouve la persistance d’une discréte cytolyse hépatique et d’une
cholestase déja connues et qui se sont bien améliorées sous DELURSAN®. Une
hypercholestérolémie familiale de type 2A est découverte et traitée par statine.

L’échographie abdominale montre une masse nodulaire au niveau du foie droit, qui
évoque une hyperplasie nodulaire focale. L’IRM hépatique retrouve 3 Iésions intra-
hépatiques dont I’une est trés volumineuse, qui sont en iso-signal par rapport au parenchyme
hépatique en pondération T1 et T2 avec un hypersignal central. Les Iésions se réhaussent
massivement aprés injection de produit de contraste. L’aspect de ces lésions évoque en

premier lieu une hyperplasie nodulaire multifocale avec un élément géant (annexe N°3).

Une tumorectomie hépatique sous laparotomie est effectuée. L’examen

anatomopathologique des piéces est compatible avec une hyperplasie nodulaire multifocale.
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OBSERVATION N°1 : SYNTHESE

Jeune fille de 9 ans et 3 mois hospitalisée pour hématémeése qui révéle une HTP secondaire a

un cavernome porte idiopathique.

- Traitement symptomatique, arrét spontané de I’hémorragie.
- Pas d’antécédents néonataux.

- Traitement par bétabloquant, en attente de la chirurgie.

- Dérivation mésentérico-cave 4 mois aprés I’hématémeése (dge 9ans et 7 mois) :

régression des signes d’HTP.
- Perturbation du bilan hépatique (cholestase et cytolyse hépatique) 6 ans aprés la

chirurgie.

- Diagnostic d’hyperplasie nodulaire multifocale 7 ans aprés la chirurgie.
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B.Observation N°2 : MARINE

Marine, dgée de 12 ans, est hospitalisée en juin 2002 pour hématémeése massive

estimée a 500 cc.

L’examen clinique initial met en évidence :
- Un poids a 35,8 Kg (50°™ percentile), une taille 4 154 cm (75°™ percentile).
- Une TA a 105/35, une FC a 110 bpm, une paleur cutanéomuqueuse.
- L’examen abdominal retrouve une splénomégalie débordant de 5 cm sous le rebord
costal, une circulation veineuse collatérale abdominale.
- Elle ne présente pas de signe d’hépatopathie chronique : pas d’hépatomégalie, pas
d’ascite, pas d’angiome stellaire, pas d’érythrose palmaire, ni d’hippocratisme digital.
- L’examen neurologique est normal.

- On observe des dilatations hémorroidaires au niveau de la marge anale.

Les antécédents de Marine se caractérisent par :
- Une prématurité de 35 SA avec détresse respiratoire transitoire, une septicémie a
staphylocoque doré sur cathéter veineux ombilical resté en position centrale
pendant 6 jours, compliquée d’une cellulite du genou droit et une ostéoarthrite de
1I’épaule droite.
- Apparition d’une splénomégalie a I’dge de 15 mois. Le bilan biologique pratiqué
alors met en évidence une anémie modérée a 10 g/dl, la recherche d’une anémie
hémolytique est négative.
- Cure de prolapsus rectal & I’4ge de 16 mois, le test de la sueur est normal.
- A I’4ge de 3 ans, elle est traitée pour des hémorroides sus et sous pectinéales,

attribuées a des efforts de défécation.

Le bilan biologique initial retrouve :
- Une anémie a 8,4 g/dl avec thrombopénie a 66000/ml et leucopénie a 2400/ml.
- Des troubles de la coagulation avec un TP a 54 %, fibrinogéne a 1,95 g/1, facteur V a
47 %.
- Le bilan hépatique met en évidence une augmentation isolée de la bilirubine totale a

35 umol/l avec transaminases, PAL, y-GT normales. L’ammoniémie est normale.
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- Les sérologies virales ne montrent pas d’infection ancienne ou récente.
- Le bilan martial est normal ainsi que la cuprémie et la coeruloplasmine sérique.
- La recherche de maladie auto-immune hépatique est négative.

- On ne retrouve pas d’anomalies congénitales de 1’hémostase.

Apreés expansion volémique et transfusion de culots globulaires, elle présente deux
nouveaux épisodes d’hématémeése massive qui motivent son transfert en réanimation. La
FOGD faite en urgence aprés stabilisation hémodynamique montre la présence de VO de
grade IV avec signes d’hémorragie active. Une ligature élastique de trois varices est
effectuée. Un traitement par SANDOSTATINE® a forte dose (bolus de 1,1 pg/kg puis
1,2pg/kg/h) et MOPRAL® (20 mg/j) est institué.

L’échographie-Doppler abdominale met en évidence un foie de taille sub-normale et
d’échostructure homogene avec volumineuse splénomégalie. La veine porte est perméable
avec un flux hépatopete. Un aspect dense est visualisé au niveau du hile hépatique. Les
veines splénique et mésentérique supérieure sont perméables, ainsi que les veines sus
hépatiques. La veine gastroduodénale est dilatée (annexe N°1).

Le scanner abdominal avec injection confirme la volumineuse splénomégalie avec
nombreuses voies de dérivation gastro-épiploiques, spléniques et cardiales. Le foie est de
taille normale avec troubles transfusionnels au temps artériel et au temps portal, mais sans
aspect de thrombose porte, ni de cavernome porte.

L’artériographie mésentérique, effectuée deux semaines aprés 1’épisode aigu, permet
la mise en évidence d’une obstruction porte avec volumineux réseau de cavernome
hépatopéte, sans opacification par portographie du réseau porte intra-hépatique. La veine
mésentérique supérieure et la veine splénique sont perméables et dilatées & 6,5 mm de
diamétre. Les veines de dérivation coronaire stomachique, gastrique postérieure et
meésentérique inférieure sont volumineuses. L’artére splénique est dilatée et avec des petites

lésions anévrysmales (annexe N°2).

En juillet 2002, un mois aprés ce premier épisode hémorragique, une dérivation

mésentérico-cave est réalisée par interposition d’un greffon jugulaire interne.

L’évolution 9 mois aprés le traitement chirurgical est marquée par :

Sur le plan clinique :
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- Un bon état général malgré une asthénie chronique modérée, une croissance staturo-
pondérale normale (poids a 47, 5 Kg (+ 0,5 DS), taille a 160 cm (+ 0,8 DS)).
- La persistance d’un sub-ictére conjonctival, d’une splénomégalie. Il n’existe pas de

signes évocateurs de shunts pulmonaires (test d’hyperoxie négatif).

Sur le plan biologique :
- Pas de cytolyse ou cholestase hépatique.
- Persistance de signes d’hypersplénisme (leucopénie et thrombopénie discrétes, sans
anémie).
- Signes d’hémolyse intra-splénique : une haptoglobine effondrée, une bilirubine libre
augmentée.
- Une probable coagulation intravasculaire localisée au niveau des anastomoses porto-
caves avec troubles de la coagulation persistants : TCA allongé (rapport malade sur
témoin a 1,32), TP abaissé 4 54%, diminution des facteurs II & 52%, du facteur X a
47%, du facteur V a 45%.

Sur le plan morphologique :
- Persistance a I’échographie de la splénomégalie homogeéne mesurant 12,2 cm, avec
une ectasie des vaisseaux spléniques, anastomose mésentérico-cave perméable.
- En endoscopie, persistance d’une varice oesophagienne minime remontant sur moins
de 1 cm de hauteur, s’effagant complétement & ’insufflation. Il n’y a pas de varice

sous-cardiale, pas de gastropathie d’hypertension portale.

Au total :

L’évolution de I'HTP est favorable aprés traitement chirurgical, les signes
endoscopiques d’hypertension portale ont disparu, il persiste un ictére a bilirubine libre qui
semble étre 1ié 4 une hémolyse intra-splénique et des troubles de la coagulation en rapport

avec une coagulation intravasculaire au niveau des anastomoses porto-caves.
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OBSERVATION N°2 : SYNTHESE

Marine agée de 12 ans est hospitalisée pour hématémése massive, révélant un cavernome
porte compliquant une septicémie nosocomiale sur cathéter veineux ombilical en période

néonatale.

- Signes d’HTP précédant I’accident aigu : splénomégalie dés 1’dge de 15 mois,

hémorroides a 1’4ge de trois ans.

- Traitement de 1’épisode aigu par Sandostatine®, ligature endoscopique de VO et

mesures symptomatiques.

- Dérivation mésentérico-cave réalisée un mois apreés 1’épisode aigu

- Régression des signes endoscopiques d’HTP un an aprés la chirurgie , persistance
d’un hypersplénisme et d’un ictére a bilirubine libre secondaire a une hémolyse intra-

splénique avec coagulation intravasculaire localisée aux veines de 1’anastomose

porto-cave.
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C.Observation N°3 : AURELIE

Aurélie est atteinte d’un syndrome de TURNER (XO0) découvert a la naissance
devant un syndrome de Bonnevie-Ulrich. Elle est traitée par hormone de croissance depuis

I’dge de 18 mois.

Découverte d’une splénomégalie a4 1’dge de trois ans (Février 2001). Le bilan
biologique met en évidence une thrombopénie, une anémie microcytaire, pas de cholestase ou
de cytolyse hépatique. L’échographie abdominale confirme la splénomégalie isolée dont la
hauteur est de 12 cm. Un traitement martial est mis en route devant cette anémie

microcytaire.

En octobre 2001, devant 1’aggravation de la splénomégalie, un bilan effectué retrouve :
- Des globules blancs a 4800/ml, une hémoglobine a 11,2 g/dl, un VGM a 76 p3 et
une carence martiale, les plaquettes sont a 81000/ml. Le test de Coombs se réveéle
direct négatif, et I’électrophoreése de I’hémoglobine est normale.
- Le myélogramme est normal.
- Pas de cytolyse ni de cholestase hépatique.
- Les sérologies virales (toxoplasmose, EBV, CMYV, parvovirus B19, rubéole et
herpes) sont négatives en IgM.

- La recherche d’anticorps anti-noyaux est négative.

Devant cette splénomégalie isolée, les hypothéses de splénomégalie malformative de
type lymphagiomateuse, ou de maladie de surcharge (maladie de Gaucher) sont évoquées. Un
complément d’exploration est demandé, puis effectué a 1’dge de 4 ans et demi, en aoiit 2002.
On retrouve alors sur le plan clinique :

- Un poids a 16,5 Kg (moyenne) et taille 2 96 cm (-1,6 DS).

- Douleurs épigastriques et pyrosis anciens.

- Pas de signe clinique d’hépatopathie chronique.

- Volumineuse splénomégalie de consistance dure, pierreuse, mesurant 15 cm dans

son grand axe, palpable dans la fosse iliaque gauche.

- Circulation veineuse collatérale abdominale visible.

- L’examen pulmonaire et cardiovasculaire est normal.
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Sur le plan biologique :
- Signes d’hypersplénisme avec leucopénie a 4000/ml, anémie a 9,4 g/dl microcytaire
(66 p3), non régénérative (réticulocytes a 67000/ml), avec thrombopénie a 83000/ml.
- Carence martiale chronique liée 4 une spoliation digestive (présence de sang dans les
selles).
- Troubles de I’hémostase, avec TP a 53%, TCA a 1,34, facteur II & 66%, facteur X a
57%, facteur V a 30 %, D-Diméres négatifs, test a 1’éthanol négatif. Le fibrinogéne
est normal. En raison de la discordance entre le facteur V et le TP, ’hypothése d’une
coagulation intravasculaire localisée en intrasplénique et au niveau des anastomoses
porto-caves est proposee.
- La recherche de troubles de la coagulation congénitaux est négative chez Aurélie et
ses parents.
- Persistance d’une cytolyse modérée (transaminases a 1,5 fois la normale), sans
cholestase associée. L’ammoniémie est normale.
-1l n’y a pas de déficit de Béta-glucosidase, les marqueurs sériques sont normaux
(phosphatase acide et chitotriosidase) sont normaux, ce qui permet d’éliminer

I’hypothése d’une maladie de Gaucher.

L’échographie abdominale met en évidence un cavernome porte avec une structure
dense en regard du tronc porte sans lumiére individualisable avec une volumineuse
splénomégalic mesurée a 15 cm, de volumineuses dilatations veineuses iléales
superficielles, mesurant entre 6 et 9 mm de diamétre, dans lesquelles le flux veineux est
intense (annexe N°1).

La FOGD montre des VO de grade II sans signes de la lignée rouge, des varices
sous cardiales et duodénales, sans gastrite d’HTP, ni signe de saignement récent ou ancien.

L’angiolRM montre une veine splénique dilatée avec des collatérales visibles, bien
suivie jusqu’au bord gauche du rachis, une circulation veineuse avec flux turbulents en regard
du hile hépatique confirmant le cavernome porte.

L’artériographie coelio-mésentérique, avec cavographie objectivent 1’obstruction
porte intra et extra hépatique avec dérivation coronaire stomachique et mésentérique
inférieure, trés importantes dilatations veineuses au niveau du flanc droit correspondant
soit 4 des varices iléales, soit a2 une malformation vasculaire faisant partie du syndrome de

Turner. Les veines mésentérique supérieure et splénique sont perméables. Il existe une
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malformation de la veine cave inférieure (VCI) qui n’est visible qu’immédiatement en sous
diaphragmatique et se jette dans la veine azygos (annexe N°2).

La radiographie du thorax met en évidence une hypertrophie sus hilaire droite, le
scanner thoracique de contrdle révélera une hypertrophie de la veine azygos. L’échographie
cardiaque est normale, il n’y a pas de signes d’HTAP. La scintigraphie pulmonaire de

perfusion ne montre pas de shunt intra pulmonaire.

Aurélie n’a pas présenté jusqu’a présent d’hémorragie digestive macroscopique. Elle
est actuellement traitée par MOPRAL 20, vitamine K (10mg par semaine), supplémentation
martiale et hormone de croissance. Une liste de médicaments contre-indiqués contenant de
’aspirine a été remise 4 ses parents, son médecin traitant et le SAMU ont ét¢ avertis du

risque hémorragique.
L’indication éventuelle d’une dérivation porto-systémique est actuellement différée en

raison de I’absence d’hémorragie macroscopique et des difficultés techniques liées aux

malformations veineuses associées.
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OBSERVATION N°3 : SYNTHESE

Fillette de 5 ans atteinte d’un syndrome de TURNER découvert a la naissance devant un

syndrome de Bonnevie-Ullrich.

- Splénomégalie et signes biologiques d’hypersplénisme découverts a I’age de 3

ans,

- Diagnostic de cavernome porte malformatif a 1’échographie abdominale a I’age de

4 ans et 3 mois (exploration de la splénomégalie).

- Pas d’hépatopathie chronique.

- VO de grade II sans signes de la lignée rouge associés, varices sous cardiales et

duodénales.
- Malformation de la VCI avec agénésie partielle et continuation azygos, dilations
veineuses du flanc droit pouvant correspondre & des varices iléales ou a une

malformation vasculaire associée au syndrome de TURNER.

- Pas d’hémorragie digestive macroscopique mais spoliation digestive

microscopique chronique responsable d’une carence martiale chronique.

- Traitement actuel : MOPRAL®, éviction des médicaments contenant de 1’aspirine.

- Dérivation porto systémique chirurgicale actuellement différée.
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II1. PHYSIOPATHOLOGIE

A.Rappels anatomiques

1.A I’état physiologique
La circulation hépatique est un systéme formé de trois branches :

- Deux branches afférentes (la veine porte et 1’artére hépatique)

- Une branche efférente (les veines hépatiques)

La veine porte draine le sang du territoire splanchnique vers le foie. C’est un systéme
porte constitué par une veine intercalée entre deux réseaux capillaires : les capillaires des

territoires digestifs a une extrémité et ceux du lobule hépatique de ’autre (2).

La veine porte est constituée par la réunion de deux troncs veineux (3, 4) :
- La veine mésentérique supérieure qui regoit le tronc veineux iléal, le tronc de la veine
iléo-colique, le tronc veineux jéjuno-iléal et le tronc jéjunal. Au dessus de I’abouchement du
tronc jéjunal, se trouve le tronc de la veine mésentérique supérieure : c’est la portion
chirurgicale, utilisée pour effectuer les anastomoses mésentérico-caves.
- Le tronc splénomésaraique, constitué par la réunion du tronc de la veine mésentérique
inférieure (formée par I’union des veines hémorroidales supérieures) et du tronc de la veine

splénique qui nait au niveau du hile splénique.

Les affluents du tronc porte sont la veine coronaire stomachique, la veine pylorique et

la veine pancréatico-duodénale supérieure droite.

La veine porte se divise en deux branches terminales, droite et gauche, au niveau du
hile hépatique. Les collatérales des branches terminales sont les veines cystiques inférieures,
tributaires de la branche terminale droite, et les reliquats de la veine ombilicale et du canal
veineux d’ Arantius.

Les veines portes accessoires sont des veines qui se terminent dans le foie, en dehors
du tronc porte principal, et qui drainent les organes voisins de celui-ci. Elles se répartissent
en six groupes :

- Les veines épiploiques

- Les veines cystiques profondes
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- Les veines diaphragmatiques
- Les veines des ligaments suspenseur et coronaire,
- Les veines du ligament rond et les veines du hile.
Elles peuvent servir de voie de dérivation au sang portal en cas d’oblitération du tronc

porte dans les cavernomes.

2.Au cours de I’hypertension portale

a.Dérivations portales extra-hépatiques

Au cours de ’HTP, I’augmentation de pression dans le systéme porte au-dela de 12
cm d’eau provoque I’apparition d’une splénomégalie, d’une dilatation des veines du systéme
porte et le développement d’une circulation collatérale porto-systémique, faisant
communiquer le territoire porte et le territoire cave par des anastomoses préexistantes peu ou

pas fonctionnelles.

Il existe 4 types de dérivations porto-caves (4) :

o La dérivation supérieure : le flux de la veine coronaire stomachique et des
veines gastriques courtes est dérivé vers le réseau périoesophagien et sous muqueux
(varices gastro-oesophagiennes), qui se draine vers le systétme azygos puis vers la
veine cave. Seuls les plexus oesophagiens sous muqueux comportent un risque
hémorragique.

° La dérivation postérieure : le sang veineux splénique est dérivé dans la veine
rénale gauche par des anastomoses directes ou indirectes (veines pancréatiques,
surrénaliennes et diaphragmatiques). Cette dérivation est plus fréquente chez I’enfant.
° La dérivation antérieure: les veines para ombilicales se drainent vers
I’ombilic et les veines épigastriques, sous-cutanées abdominales et mammaire interne.
Elles sont fréquemment développées chez I’enfant.

° La dérivation inférieure : le sang veineux mésentérique inférieur est dérivé
vers le rectum et les veines hémorroidales, par I’intermédiaire de la veine iliaque

interne. Cette dérivation est plus fréquente chez I’adulte.

La prédominance d’une dérivation porto-systémique par rapport aux autres varie d’un
p p ¥ par rapp

sujet a ’autre, mais elle concerne le plus souvent la dérivation supérieure du fait de la
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richesse de la vascularisation du cardia et I’existence & ce niveau d’un gradient entre les

pressions abdominale et thoracique.

b. Dérivations porto systémiques intra hépatiques

Le sang veineux et artériel hépatique est dérivé dans le parenchyme hépatique par des

anastomoses directes avec les veines sus-hépatiques (4).

B.Physiopathologie
1.Histoire naturelle

a. La formation du cavernome

L’obstruction, le plus souvent thrombotique, de la veine porte, parfois étendue a la
veine mésentérique supérieure et/ou a la veine splénique, provoque une résistance a
I’écoulement sanguin portal qui favorise le développement progressif, (trois semaines en
moyenne), d’un réseau de vaisseaux collatéraux, tortueux et hépatopétes, autour de la veine
porte : ¢’est le cavernome porte (1, 4).

Ces veines cheminent par le ligaments hépatoduodénal et hépatocolique, autour de la
voie biliaire principale, la vésicule biliaire, sur la surface du foie et se finissent dans des
veines portes intra hépatiques de moyen calibre. Le cavernome porte est habituellement situé
au niveau du hile hépatique, il peut s’étendre vers I’intérieur du foie et/ou vers 1’origine de la
veine porte. Le réseau cavernomateux est souvent insuffisant pour drainer le sang veineux

portal, expliquant 1’apparition d’anastomoses porto-caves (1, 4, 5).

b. La formation des anastomoses porto-caves

Il existe en aval de I’obstruction porte une stase, une dilatation veineuse, ainsi qu’une
augmentation des pressions qui provoque la modification de la direction du flux portal. Des
vaisseaux collatéraux, dont le flux est hépatofuge, se développent dans des localisations de
communication porto-caves qui sont peu fonctionnelles a 1’état physiologique, et ne le

deviennent qu’en cas d’augmentation des pressions dans le systéme porte (1).

al



L’absence de valves dans les veines du systéme porte favorise cette inversion du flux
portal ainsi que le développement de la circulation collatérale porto-systémique. L’extension

de ces shunts spontanés est proportionnelle au degré d’HTP (6).

2. Les modifications de la fonction hépatique

a. Le flux vasculaire portal

Le flux vasculaire arrivant au foie est constitué par le flux veineux portal (75 %) et
par le flux de I’artere hépatique (25 %). L’obstruction de la veine porte provoque donc une
diminution du flux veineux arrivant au foie. Il existe cependant de grandes variations inter
individuelles dans le volume du flux vasculaire hépatique. Le développement et la
distribution des collatérales porto-portales, et pour certains (1), le degré de I’augmentation du
flux artériel hépatique, réactionnel a la diminution du flux portal, déterminent le flux

vasculaire hépatique et le statut fonctionnel du foie.

L’aire splanchnique pourrait étre assimilée a un systéme endocrine. En effet, plusieurs
hormones (glucagon, insuline) qui sont produites dans 1’intestin et le pancréas, et qui sont
transportées dans le flux portal, régulent la croissance et la fonction hépatique (7). Leur

transport dans le foie est donc diminué en cas d’obstruction portale.

Cette diminution du flux portal semble étre en rapport avec le retard de croissance
présent chez 50 % des enfants atteints d’HTP extra-hépatique (7, 8). On observe un taux
d’hormone de croissance (GH) augmenté et un taux de somatomédine (IGF1) diminué. En
effet, chez I’adulte cirrhotique, il a été démontré que la diminution du flux portal provoque
une diminution de la livraison vers le foie de I’insuline, qui est I’hormone responsable du
rétrocontrble de la production de la protéine transporteuse de la somatomédine (IGF-RB).
L’action de la somatomédine dans 1’organisme est donc diminuée. Cependant la fonction du
foie cirrhotique est perturbée, la diminution du flux portal n’est donc probablement pas le
seul mécanisme de la résistance a la GH (8).

Des études sont nécessaires pour déterminer le niveau et le mécanisme précis dans le

cas de I’HTP extra hépatique.
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b.La fonction de synthése et excrétion

Il est dit classiquement que la fonction hépatique est normale en cas d’HTP extra
hépatique. Cependant il a été décrit une diminution de la capacité de stockage et de transport
de la bromosulfonephtaleine (BSP), et une clairance anormale du monoethylglycinexyclidide
(MEGX), ce qui laisse penser que la diminution du flux portal provoque une diminution de la

fonction synthétique du foie (1).

Le test de la BSP est un test qui explore la fonction excrétrice du foie. On injecte dans
une veine la BSP, qui est un colorant éliminé dans la bile, et on mesure la clairance relative
de la BSP (pourcentage du volume plasmatique épuré du colorant par minute). C’est un test
qui est tombé en désuétude.

Le MEGX est le principal métabolite initial de la lidocaine. Aprés injection
intraveineuse de celle-ci, on mesure le taux sérique de MEGX a 30 et 60 minutes. La
transformation hépatique de la lidocaine en MEGX diminue de fagon proportionnelle a
Ialtération de la fonction hépatique. Ce test est utilisé pour 1’évaluation en temps réel de la
fonction hépatique, en pré-opératoire pour sélectionner les candidats a la transplantation
hépatique, et chez les malades en réanimation pour lesquels un faible taux de MEGX est

associ€ a I’apparition d’une défaillance multiviscérale (9, 10, 11).

La perturbation de ces deux tests est en rapport avec une altération de la fonction de la

fonction hépatique, mais aussi avec la perturbation du flux portal (12).

¢. La fonction d’épuration

La fonction d’épuration de I’organisme par le foie est perturbée puisque le sang
veineux splanchnique ne subit plus un passage hépatique et est dérivé vers la circulation
systémique par les dérivations porto caves. C’est un des mécanismes évoqués pour expliquer
’hypertension artérielle pulmonaire (HTAP) et les shunts intra pulmonaires : en effet il y
aurait des composants vasoactifs produits dans 1’aire splanchnique qui échapperaient au
métabolisme hépatique et qui arriveraient tels quels aux poumons ot ils provoqueraient des

troubles vasomoteurs locaux (7, 8).
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3.Anomalies biliaires

Des anomalies des voies biliaires peuvent compliquer le développement d’un
cavernome porte. Ces anomalies résultent d’une compression mécanique des voies biliaires
par les veines dilatées du cavernome et/ou d’une extension du processus thrombotique de la
veine porte entrainant une nécrose ischémique des canaux biliaires. Un mécanisme infectieux
a aussi été évoqué pour expliquer les anomalies biliaires, mais la cholangite est un événement

tardif chez ces patients. (13, 14)

4.Modifications hémodynamiques

a. Réle du monoxyde d’azote (NO) et du systéme nerveux autonome (SNA)

La circulation hyperdynamique observée dans I’hypertension portale serait due aux
effets vasodilatatoires du NO. L’étude de Shams et al. (15) sur 61 enfants, comparant le taux
de NO sérique dans trois groupes de patients (témoins, enfants atteints de cirrhose, enfants
atteints d’HTP extrahépatique) agés en moyenne de 11,2 ans, montre que le taux de NO
sérique est élevé en cas d’HTP, qu’il est indépendant de la cirrhose, et qu’il joue un rdle dans
la pathogenese et les modifications hémodynamiques de I’HTP.

En effet, le NO induit une vasodilatation artérielle de 1’aire splanchnique, et donc une
augmentation du flux sanguin portal, ce qui contribue & maintenir et a aggraver ’'HTP. De
plus le NO joue un rdle dans la régulation de la résistance vasculaire de la circulation
collatérale porto-systémique. Il pourrait étre impliqué dans 1’apparition et le développement

de nouvelles collatérales (16). Mais le mécanisme exact de I’action du NO reste & préciser.

La dysfonction du SNA (évaluée par la variation de la fréquence cardiaque au lever et
a I’inspiration profonde, a la manceuvre de Valsalva, et la TA orthostatique) est fréquente
chez les adultes atteints de cirrhose. L’étude de Rangari et al. (17) compare la fréquence des
dysfonctions du SNA des enfants et adultes jeunes atteints de obstruction portale
extrahépatique (OPEH) et de fibrose portale non cirrhotique (FPNC), a des enfants du méme
age atteints de cirrhose et a des témoins sains. La dysfonction du SNA est fréquente dans ces
pathologies (67 % dans ’OPEH, 25% dans FPNC et 80 % dans la cirrhose). La présence de
dysautonomie dans ’OPEH et la FPNC, dans lesquelles la fonction hépatique est normale,
suggeére que I’HTP joue un réle indépendant de !’insuffisance hépatocellulaire dans la
dysfonction du SNA.
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b. Modifications hémodynamiques

i.Au niveau portal

Lors d’une angiographie des veines sus-hépatiques, un cathéter radio-opaque permet
la mesure d’une pression bloquée et d’une pression libre (4). L’HTP pré-hépatique se
caractérise par une pression hépatique bloquée, reflet de la pression de la veine cave, qui est
normale, mais une pression hépatique libre, reflet de la pression portale, qui est
significativement augmentée. Dans ce cas, le gradient de pression hépatique (différence entre
la pression hépatique bloquée et la pression intra hépatique libre) est supérieur a 5 mm Hg et

la pression portale (mesurée lors d’une portographie) est supérieure a 10 mm Hg.

Le développement des varices est progressif et survient lorsque le gradient de pression
hépatique est supérieur & 12 mmHg. Au dela de ce seuil, la pression intra-varicéale, mesurée
par ponction directe de la varice, n’est plus corrélée au degré d’HTP, et il n’y a pas de
corrélation entre le degré d’HTP et le risque d’hémorragie digestive. La rupture des varices
se produit lorsque survient un déséquilibre entre la pression dans la varice et la résistance de

la paroi de celle-ci (4).

ii.Au niveau systémique
La résistance vasculaire systémique est diminuée et le débit cardiaque augmenté : il
existe en effet un état circulatoire hyperkinétique, qui serait secondaire au développement

d’une large circulation collatérale porto-systémique (18).

iii.Au niveau splanchnique

On observe une diminution des résistances dans la circulation splanchnique et
hépatique, ainsi qu’une augmentation des pressions dans ces mémes territoires. Le flux de la
veine azygos, reflet de l’importance de circulation collatérale porto-systémique, est

augmente.

iv.Au niveau pulmonaire

On peut parfois mettre en évidence chez les sujets ayant une HTP extra-hépatique, des

anomalies vasculaires pulmonaires. Deux mécanismes ont été proposés :
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- L’HTAP est secondaire & la circulation systémique hyperdynamique qui provoque
une augmentation du volume intravasculaire pulmonaire et a4 des phénoménes
thromboemboliques dans la microcirculation pulmonaire. Dans ce cas, la pression
dans I’artére pulmonaire et la résistance vasculaire pulmonaire sont augmentées alors
que la pression pulmonaire bloquée est normale (19). La circulation hypercinétique,
I’hypervolémie (et donc ’augmentation du flux artériel pulmonaire qui provoque des
lésions endothéliales) et des microembols pulmonaires sont responsables de cette
pathologie.

- Les shunts artério-veineux pulmonaires (ou syndrome hépato-pulmonaire) qui sont
secondaires a la dilatation vasculaire pulmonaire (pré-capillaire ou capillaire) ou & des
communications artério-veineuses. La pression artérielle pulmonaire et la résistance
vasculaire pulmonaire sont augmentées. La pression capillaire pulmonaire bloquée est
elle aussi augmentée, ce qui témoigne d’une dysfonction ventriculaire gauche (7). La
vasodilation vasculaire pulmonaire est la conséquence du déséquilibre entre les
substances vasodilatatrices (NO, facteur natriurétique auriculaire, peptide intestinal
vasoactif, peptide associé au gene de la calcitonine, substance P, facteur de
’activation plaquettaire, glucagon, oestrogénes, et prostaglandines) et les substances
vasoconstrictrices (endothéline, tyrosine, sérotonine, prostaglandine F2a et

angiotensine 1) au niveau des artérioles.
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IV.ETIOLOGIES

L’atteinte de la veine porte de type cavernome porte, le plus souvent thrombotique,
est primitive ou secondaire a une pathologie hépatique.
Les atteintes primitives (94 % des cas) sont représentées par :
- Les anomalies congénitales ou acquises de la veine porte
- Les thromboses portes de causes générales
- Les cavernomes porte idiopathiques
Les atteintes secondaires (6 % des cas) sont dues aux maladies intra-hépatiques (aux
cirrthoses et aux fibroses hépatiques) et aux maladies supra-hépatiques (maladie veino-

occlusive et Budd Chiari)

A.Anomalies de la veines porte

1.Anomalies congénitales
a.Physiopathologie

i.Malformations de la veine porte

Pendant la vie feetale, I’obstruction de la veine vitelline droite ou gauche qui sont a
’origine de la veine porte, provoque, en fonction du niveau d’obstruction, une sténose, une
atrésie ou une agénésie de la veine porte (1). Il existe deux hypothéses pour expliquer la

pathogénie de ces anomalies (20) :

La théorie des vestiges

Selon la théorie classique, la veine porte, rudimentaire au 36° jour de vie intra utérine,
dérive des veines vitellines pré-hepatiques. Le tronc de la veine porte est constitué, aprés la
régression craniale et caudale des anastomoses intervitellines, par la portion caudale de la
veine vitelline gauche, par ’anastomose intervitelline moyenne et par le segment cranial de la
veine vitelline droite.

Les malformations de la veine porte sont attribuées & 1’extension anormale de ce
processus de régression qui touche 1’axe ombilico-cave, et qui provoque 1’obstruction de la

veine vitelline craniale et de 1’anastomose intervitelline moyenne.
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La théorie hémodynamique
Certains auteurs discutent 1’existence réelle de ces structures embryonnaires. Se
basant sur des reconstructions embryonnaires, ils considérent que les seuls facteurs
déterminants dans le développement de la veine porte intra-hépatique puis extra-hépatique,

sont la pression et la direction du flux dans la veine ombilicale gauche (20).

ii.Les malformations congénitales associées

Des malformations cardiaques et vasculaires telles la communication inter-
ventriculaire, la communication inter auriculaire, la sténose aortique, la sténose pulmonaire,
plus rarement la tétralogie de Fallot sont souvent associées a I’atrésie portale extra-hépatique.
Ces associations malformatives, observées dans 16 % des cas dans la série de Odiévre et al
(21), suggérent des origines embryologiques communes entre le systéme cardiovasculaire et
le systéme porte, qui se forment tous les deux pendant la période allant de la 4° 4 la 10°

semaine de vie intra-utérine.

Chez I’animal, la ligature définitive des veines vitellines provoque des malformations
cardiaques ou des anomalies de 1’arc branchial, car elle change le rapport du flux gauche-
droit dans le ceeur et influence donc le modelage du tube cardiaque. Le sang veineux portal
est largement distribué vers le lobe droit du foie et chez le feetus, la distribution du sang dans
le foie a une influence marquée sur le retour veineux cardiaque.

Ces découvertes font penser qu’une anomalie de la distribution veineuse du foie,
secondaire a des anomalies de la veine porte, peut affecter le développement du cceur, en

modifiant le retour veineux cardiaque (22).

b.La fréquence des anomalies congénitales associées

Dans la série de 47 cas pédiatriques de Odiévre et al (21), 40 % des cas de cavernome
idiopathiques sont associées a d’autres anomalies congénitales, alors qu’elles ne sont
observées que dans 12 % des cavernomes secondaires 4 une omphalite ou 4 un cathétérisme
veineux ombilical. Ces malformations sont moins fréquentes (2,6 & 20 %) dans d’autres
séries. Les types de malformations associées au cavernome porte sont des anomalies du
septum atrial, des voies urinaires, des malformations des voies biliaires extra hépatiques, et
des anomalies de la VCI (20, 21, 22).
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c. Présentation clinique

i.Agénésie de la veine porte

L’agénésie congénitale de la veine porte est exceptionnelle: il n’existe qu’une
vingtaine de cas décrits dans la littérature. Il en existe deux formes, soit la veine
mésentérique supérieure et la veine splénique forment un tronc commun qui se draine dans la
VCI suprarénale, soit la veine mésentérique supérieure se draine dans la VCI supra rénale ou
la veine rénale gauche. Il n’y a donc pas de tronc commun de la veine mésentérique et la
veine splénique. La formation de larges collatérales porto-caves dans les stades
embryonnaires précoces explique qu’il n’y a pas toujours d’HTP, ni de cavernome porte
associés dans cette malformation.

L’age de diagnostic est extrémement variable, de 1 jour a 50 ans. Cette entité est
associée dans la moitié des cas & une maladie hépatique sous-jacente (atrésie des voies

biliaires, hyperplasie nodulaire focale, et néoplasie hépatique) (20, 21, 22).

ii.Atrésie et sténose de la veine porte

L’atrésie ou la sténose de la veine porte se voient quand I’occlusion de veine porte
anormale se produit dans les stades tardifs du développement embryonnaire ou a la naissance.
Il n’y a pas de formation de collatérales suffisamment larges et il existe donc une

transformation cavernomateuse de la veine porte et le développement d’HTP (20).

2. Anomalies acquises

Ce sont des lésions locales ou abdominales qui conduisent a la formation de

thrombose de la veine porte.

a. Les lésions traumatiques

i.Le cathétérisme veineux ombilical

Le role du cathétérisme veineux ombilical et des sepsis ombilicaux, facteurs de risque
de thrombose porte, dans la genése du cavernome porte est discuté dans la littérature. La
plupart des études sont rétrospectives et limitées a 1’observation clinique, ce qui explique la

discordance entre les différents résultats. Larroche et al (23) rapportent dans leur étude
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rétrospective sur des autopsies, que les nouveaux-nés ayant eu un cathéter veineux ombilical,
développent dans 40 % des cas une thrombose de la veine porte aprés 25 a 48 heures, et dans
100 % des cas apres trois jours. Ces thromboses pourraient se résoudre spontanément puisque
Thompson et al (24) ne retrouvent aucune thrombose portale dans la série de 470 nouveaux-
nés ayant bénéficié d’un cathéter veineux ombilical.

L’étude prospective de Kim et al (25), étudiant 100 nouveaux nés ayant bénéficié
d’un cathéter veineux ombilical surveillé par échographie, montre que 43 % d’entre eux
avaient une thrombose (totale ou partielle) de la veine porte. Les thromboses étaient
spontanément résolutives dans 56% des cas, la taille du thrombus initial était statistiquement
corrélée a la disparition spontanée de celui-ci (p=0,024). Dans une méta-analyse, 1,3 % a 67
% des enfants atteints d’OPEH (tableau 2) avaient des antécédents de cathétérisme veineux

ombilical.

Le cathéter veineux ombilical provoque une altération traumatique de 1’endothélium
vasculaire, c’est le primum movens de la thrombose. Les facteurs favorisant la thrombose en
cas de cathétérisme veineux ombilical sont (25, 26) :

- Le caractére traumatique du cathétérisme.

- Les composants des cathéters : les cathéters en PVC sont plus rigides et donc plus

faciles a introduire, mais provoqueraient plus souvent des thromboses, contrairement

aux cathéters en silicone et polyuréthane, plus souples.

- La mise en place tardive du cathéter, aprés le troisiéme jour de vie favorise la

thrombose veineuse.

- La durée du maintien du cathéter : le risque est significativement augmenté quand la

durée est supérieure a 6 jours (p=0,001) (25).

- La localisation de I’extrémité du cathéter : le blocage de celui-ci dans une branche

de la veine porte, ou dans la VCI sous-diaphragmatique n’ayant pas dépassé le ductus

venosus, est un facteur de risque de thrombose. La localisation anatomique idéale est

la jonction de la veine cave et I’oreillette droite ou la VCI intra thoracique (tableau 1).

- La perfusion de solutés irritants pour 1’endothélium vasculaire (solutés alcalinisants,

hypertoniques) induit des lésions endothéliales. Les dérivés du sang frais (plasma

frais congelé, PPSB) ont une action coagulante locale. La transfusion de culot
globulaire ou dérivée du sang est statistiquement corrélée a la survenue de thrombose

dans une étude portant sur 100 cas (p = 0,019) (25).
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- Les exsanguino-transfusions ne semblent pas étre un facteur de risque de thrombose

porte, probablement parce que la durée d’utilisation du cathéter est courte (27).

L’adjonction d’héparine dans la perfusion ne semble pas modifier 1’incidence des
thromboses porte (26).

D’autres facteurs dépendant du patient comme le faible poids de naissance,
I’hypovolémie, les troubles de la coagulation et I’hypoxie augmentent le risque de thrombose

en cas de cathétérisme veineux ombilical (25, 26).

Tableau N°1 : localisation de I'extrémité du cathéter veineux ombilical et

apparition thrombose veineuse portale d'aprés Kim et a/ (25).

localisation de I'extrémité du Total Thrombose de la veine porte
cathéter veineux ombilical (n=100) (%)

haute (jonction VCl-oreillette droite) 64 27 (42)

dans le foie 12 6 (50)

basse (VCI sous diaphragmatique) 15 4 (27)

veine porte 8 5(63)

veine ombilicale 1 1 (100)

VCI : veine cave inférieure

i.Autres traumatismes
Les lésions traumatiques de la veine porte peuvent aussi se voir 4 1’occasion de
traumatismes abdominaux, ou lors de traumatismes per-opératoires, notamment lors de

splénectomie.

b.Les Iésions infectieuses

i.L’omphalite
L’omphalite néonatale est la cause la plus la plus fréquente de TVP. L’infection de

’ombilic provoque une inflammation puis une thrombose de la veine ombilicale, qui s’étend
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secondairement vers la veine porte. Selon les séries, 0 & 56 % des enfants ayant une
thrombose portale ont des antécédents de sepsis ombilical (tableau 2). Dans les pays
occidentaux, I’omphalite néonatale est le plus souvent iatrogéne et associée dans la plupart
des cas a un cathétérisme ombilical (veineux ou artériel).

L’ombilic est colonisé dés la naissance par des germes provenant de la peau du
nouveau-né ou de la filiére génitale maternelle. Au troisiéme jour de vie, ’ombilic est
colonisé dans 80 a 90 % des cas, et ce méme apres des soins du cordon avec des antiseptiques
locaux. Ceci explique la grande fréquence de colonisation des cathéters ombilicaux (6 & 50
%) montrée dans différentes études (26). Une étude prospective espagnole portant sur
I’utilisation de cathéters ombilicaux chez le nouveau-né (288 cathéters artériels et 201
cathéters veineux) et qui étaient restés en place en moyenne 5,6 jours, montre que 18,4 % des
cathéters ombilicaux étaient colonisés, dans 82 % des cas, par des staphylocoques cutanés
dont 72,2 % étaient des staphylocoques épidermidis (26).

La colonisation du cathéter se produit le plus souvent au moment de la pose de celui-
ci. Elle est favorisée par ’accessibilité du cathéter aux germes cutanés, et leur permanence
dépend de I’interaction entre le composant du cathéter, les mécanismes de défense de I’hote
et le germe. Le PVC a une surface irréguliére, ce qui facilite I’adhésion des germes, en
particulier les staphylocoques coagulase négative qui produisent des adhésines empéchant les

mécanismes de défense de I’hote, ainsi que I’action des antibiotiques.

La progression de la colonisation du cathéter veineux ombilical vers le sepsis se
produit dans 3 a 16 % des cas dans 1’étude du groupe d’hépitaux Castrillo (26). Les facteurs
de risque de cette progression sont :

- Le faible poids de naissance (égal ou inférieur a 1500g),
- Une antibiothérapie préalable,
- La perfusion d’une alimentation parentérale,

- La durée de cathétérisation supérieure ou égale a 3 jours.

Les germes impliqués dans les sepsis ombilicaux sont identiques a ceux retrouvés
dans la colonisation, avec une prédominance de staphylocoques épidermidis (63,6 %), les
bacilles gram négatifs étant plus fréquents que dans les colonisations (18,2 versus 7,7 %)
(26).
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Dans les pays en voie de développement, I’omphalite néonatale est trés fréquente en
raison des conditions d’hygi¢ne périnatales souvent précaires (accouchement & domicile).
Son traitement est souvent incomplet et/ou retardé du fait des conditions socio-économiques

défavorables et d’un accés aux soins difficile (1).

ii.Les infections abdominales

Chez ’enfant
L’appendicite peut se compliquer de TVP (28). Bien que la perforation appendiculaire
initiale soit fréquente (supérieure a 50 % des cas) chez le jeune enfant, I’incidence de la
thrombose porte est inférieure a 0,4 %. L’inflammation et la phlébite des vaisseaux
appendiculaires s’étendent vers les vaisseaux iléo-cacaux et la veine mésentérique
supérieure, puis vers la veine porte. Les signes cliniques sont souvent aspécifiques ou
minimes. Ce sont des appendicites atypiques ou trainantes, avec fiévre, frissons, et distension

abdominale. Des vomissements, un ictére, une hépatomégalie peuvent étre présents.

Le diagnostic est fait par 1’échographie-doppler abdominale, au besoin par 1’angio-
IRM. Les germes les plus fréquemment isolés sont I’ Eschérichia Coli, e Bactéroides fragilis
et les streptocoques. Les facteurs de risque sont I’'immunodépression (hémopathies, SIDA,

transplantés) et surtout le retard diagnostic.

Les autres causes abdominales de TVP de I’enfant sont la péritonite, 1’entérocolite
ulcéronécrosante chez le nouveau-né et les maladies granulomateuses chroniques du tube

digestif (maladie de Crohn, rectocolite ulcéro-hémorragique) (28).

Chez ’adulte
Les infections abdominales se compliquent moins fréquemment de TVP que chez
I’enfant. Ces infections sont représentées par les appendicites, les diverticulites, les

pancréatites, les infections des voies biliaires, et les sepsis post chirurgicaux (1, 28).
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¢. Les compressions extrinséques

Chez ’enfant, la maladie néoplasique est rarement en cause dans la TVP. Des
tumeurs abdominales (hépatoblastome, neuroblastome, néphroblastome) ou des adénopathies
(lymphome) peuvent envahir la veine porte ou la comprimer.

Les maladies néoplasiques représentent la deuxiéme cause de thrombose porte chez
I’adulte. La compression extrinséque par des kystes, des tumeurs ou des adénopathies
abdominales englobant la veine porte peut provoquer une sténose puis secondairement la
thrombose de celle-ci. Ces tumeurs peuvent aussi envahir directement la lumiére de la veine
et provoquer I’occlusion de celle-ci. Enfin, une fibrose périportale secondaire a une chirurgie
abdominale ou a une radiothérapie peut se développer. Un état prothrombotique sous-jacent

prédispose a la TVP en association avec la néoplasie.

B. Les causes intrahépatiques

1.Chez ’enfant

Les maladies intra-hépatiques peuvent se compliquer par la formation de cavernome
porte. Il existe deux niveaux de bloc intra-hépatique :
- Le bloc pré-sinusoidal caractérisé par une HTP et/ou une hépatopathie associée,
- Le bloc intahépatique post-sinusoidal caractérisé par une HTP associée 4 une

insuffisance hépatocellulaire.

a. L’hypertension portale présinusoidale

I1 existe plusieurs causes d’HTP présinusoidale :

- La schistosomiase hépatique : c’est la premiére cause d’HTP dans le monde.

- La fibrose portale idiopathique est la cause de 20 & 25% des HTP en Inde (53a), elle
est peu fréquente en occident.

- La fibrose hépatique congénitale est la cause la plus fréquente dans les pays

développés.
La fibrose hépatique congénitale

La fibrose hépatique congénitale est une affection rare transmise sur le mode

autosomique récessif. Le géne muté (PKDHI1) est situé sur le chromosome 6 (6p21-p12) et
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code pour une protéine (la polyductine) encore mal connue. Exceptionnellement cette
maladie apparait de fagon sporadique. Elle est caractérisée par 1’association fréquente de
lésions hépatiques et rénales (29).
- Les lésions hépatiques sont caractérisées par une fibrose des espaces porte sans
altération de D’architecture normale du lobule hépatique associée a une dysplasie
biliaire avec voies biliaires interlobulaires de grande taille, irréguliéres et en nombre
excessif (29, 30). Des dilatations multifocales des grandes voies biliaires segmentaires
(syndrome de Caroli) sont souvent associées.
- L’atteinte rénale est fréquente (25 % a 50 % des cas) et comporte soit une ectasie
tubulaire précalicielle, soit une polykystose rénale dont 1’expression clinique est
variable selon les cas. En effet, I’atteinte rénale peut étre asymptomatique ou entrainer
une insuffisance rénale et une hypertension artérielle des les premiéres semaines de
vie (30).

La maladie réalise donc des tableaux cliniques divers selon la prédominance des
symptdmes rénaux ou hépatiques. La symptomatologie rénale peut €tre présente dés la
naissance, alors que la symptomatologie hépatique apparait plutét dans ’enfance (29). La
premiére hémorragie digestive, mode de révélation habituel de la maladie hépatique, survient
entre 5 et 20 ans. Plus rarement, 1’atteinte hépatique est découverte devant une cholestase,

une splénomégalie et/ou des signes d’hypersplénisme (30).

Les examens d’imagerie, 1’écho-doppler abdominal, le scanner abdominal et la
cholangio-IRM, mettent en évidence une hépatosplénomégalie, un cavernome porte avec une
veine porte perméable et une circulation collatérale porto-cave. Un syndrome de Caroli ou
des anomalies rénales associées seront recherchés systématiquement. Le diagnostic est fait
par I’histologie hépatique en cas de doute diagnostique.

Le pronostic dépend de la récidive des hémorragies digestives, dont le risque
augmente avec I’Age. Un enfant sur deux présentera au moins un épisode hémorragique au
cours de I’évolution de la maladie. La survenue d’épisodes d’angiocholite, méme en
J’absence de syndrome de Caroli, et de rares cholangiocarcinomes sont les autres facteurs
pronostics. La fonction hépatique n’est jamais altérée. La survie & 5 ans est de 90 % chez
’enfant, en I’absence d’insuffisance rénale (30). L’atteinte rénale conditionne le pronostic
puisque 40 a 50 % des enfants auront une insuffisance rénale terminale et nécessiteront une

dialyse et une greffe a ’dge de 20 ans (29).
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b. La cirrhose hépatique

Les cirrhoses biliaires sont les causes les plus fréquentes de cirrhose de I’enfant,

suivies des cirrhoses post-hépatitiques.

i.Les cirrhoses biliaires

L’atrésie des voies biliaires

Tous les enfants atteints d’atrésie des voies biliaires et qui ont pu bénéficier d’une
chirurgie de rétablissement du flux biliaire (intervention de Kasai), ont une cirrhose a I’age
de 5 ans (13a). L’HTP est la conséquence de la cirrhose, mais aussi de 1’obstruction des
branches intrahépatiques de la veine porte liées a I’atteinte évolutive des voies biliaires. Des

VO sont présentes chez 50 % des enfants de plus de 10 ans dont la bilirubinémie est normale

31).

La mucoviscidose
Au cours de la mucoviscidose, ’atteinte hépato-biliaire a type de cirrhose biliaire
focale est fréquente et probablement sous estimée car asymptomatique. Seule une minorité
des patients, 2 2 20 % selon les séries, développent une cirrhose multilobulaire, avant 1’age de
15 ans dans la majorité des cas, exposant au risque d’HTP.
L’age moyen de la premicre hémorragie digestive est de 10 ans et 9 mois chez 62 %

de ces enfants (31).

Déficit en alpha-1 antitrypsine
Parmi les enfants homozygotes pour le phénotype Z de I’cl-antitrypsine, 11 %
présentent une cholestase néonatale et 5,5 % seront atteints de cirrhose. Des VO peuvent étre
présentes dés 1’age de 1 an, et les hémorragies digestives peuvent se voir avant ’age de 5 ans

et s’accompagner de décompensation hépatique (31).

La maladie de Byler
C’est un ensemble hétérogene de cholestases intrahépatiques familiales fibrogénes. Il
s’agit d’une cholestase héréditaire d’origine hépatocellulaire débutant le plus souvent en
période néonatale et évoluant vers [insuffisance hépatocellulaire, souvent avant

’adolescence. Cette cholestase serait due a une anomalie du métabolisme hépatocytaire des
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acides biliaires. La transmission se fait sur le mode autosomique récessif. On distingue 3
types sur des critéres cliniques, biochimiques et histologiques (32).
- Dans le premier et le deuxiéme type, la cholestase est caractérisée par un début
néonatal. L’insuffisance hépatocellulaire est au premier plan, et met en jeu le
pronostic vital. Le locus responsable a été localisé récemment dans une région du
chromosome 18.
- Le troisiéme type débute plus tard dans la vie, il est souvent compliqué d’HTP et
d’insuffisance hépatocellulaire tardive. Les patients ont une anomalie d’expression du
gene MDR3.

ii. Les cirrhoses post hépatitiques

Les étiologies des hépatites chroniques de I’enfant sont : les hépatites virales, les
hépatites auto-immunes, et les hépatites de surcharge (maladie de Wilson). L’HTP se
développe lentement et les varices restent de petite taille dans la plupart des cas. Un controle
de la maladie auto-immune, de la réplication virale ou de la surcharge permet de stabiliser la

cirrhose sans progression de I’HTP (31).

¢.Risque d’hémorragie digestive au cours des cirrhoses

Un tiers des cirrhoses présente une hémorragie digestive au cours de leur évolution.
Le risque hémorragique dépend de la cause de la cirrhose. Il semblerait que les enfants
atteints de cirrhoses biliaires saignent plus fréquemment, probablement parce que des
thromboses veineuses intrahépatiques associées a la maladie biliaire majorent ’HTP. Dans la
série de Bicétre, le risque d’hémorragie digestive est évalué 4 7 % en cas de maladie de
Byler, 15 % en cas de cirrhose post hépatitique, 28 % en cas de cirrhose par atrésie des voies

biliaires, et 41 % pour les autres cirrhoses biliaires (31).

2.Chez ’adulte

La cause la plus fréquente de TVP est la cirrhose. L’incidence de thrombose de la
veine porte chez les cirrhotiques est de 0,6 a 17 %, et 24 4 32 % des malades atteints deTVP
ont une cirrhose.

La cause la plus fréquente de cirrhose de I’adulte est la cirrhose alcoolique (1).
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C.Les causes suprahépatiques

1.La maladie veino-occlusive

On désigne sous ce nom la phlébite des veines centrolobulaires. Les gros troncs
veineux sus-hépatiques sont indemnes (31). C’est une maladie observée chez les enfants
ayant re¢u des infusions préparées a partir de plantes contenant des alcaloides de la
pyrrolizidine, qui font partie de la médecine traditionnelle des Antilles et d’Afrique. Dans les
pays occidentaux, la radiothérapie, la chimiothérapie anticancéreuse et immunodépressive
sont un facteur de risque de maladie veino-occlusive de I’enfant. Ce risque est
particuliérement élevé une ou deux semaines apres une greffe allogénique de moelle osseuse,

les malades ayant été conditionnés par chimiothérapie anticancéreuse et irradiation.

Les manifestations cliniques sont des douleurs abdominales avec prise de poids, une
ascite, une hépatomégalie et un ictére. Sur le plan biologique, les aminotransférases sont
élevées, il existe trés souvent une insuffisance rénale associée. L’écho-doppler met en
évidence une diminution trés importante du flux sanguin des veines sus-hépatiques et de la
veine porte. Cette phase aigué évolue vers la guérison, vers la cirrhose ou vers le décés dans
10 % des cas. La maladie hépatique qui peut persister aprés la phase aigué, se complique
d’HTP (3, 31).

2.Le syndrome de BUDD-CHIARI

Le syndrome de Budd-chiari est la conséquence de 1’obstruction totale ou partielle des
gros troncs veineux sus-hépatiques ou de la VCI sus-hépatique qui provoque une congestion
sinusoidale et centrolobulaire, une nécrose hépatocytaire et une fibrose centrolobulaire

progressive qui évolue vers I’HTP (33).

C’est une maladie rare chez I’enfant, dont les étiologies sont :
- L’obstruction membraneuse de la VCI,
- Les traumatismes abdominaux,
- Les tumeurs,
- La nutrition parentérale (cirrhose sur nutrition parentérale prolongée),
- Le shunt ventriculo-atrial,

- Les complications chirurgicales (torsion hépatique, omphalocéle sévére) (34),
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- La drépanocytose,

- Le lupus.

Cependant, dans la plupart des cas, aucune étiologie n’est retrouvée (33, 34). Dans la
série de Bicétre (34), aucune étiologie n’est retrouvée dans 17 cas sur 22. Chez I’adulte, trois
quarts des cas de syndrome de Budd-Chiari sont associés a un syndrome myéloprolifératif

patent ou latent.

Ce syndrome est caractérisé par une hépatomégalie, une ascite rapidement progressive
avec distension abdominale progressive et circulation collatérale abdominale, et des douleurs
abdominales. Sur le plan biologique, la fonction hépatique est normale ou trés discrétement
altérée. L’échographie abdominale montre les anomalies des veines sus-hépatiques ou de la
VCI. Une cavographie en période pré-opératoire confirmera le si¢ge des lésions, permettra de

mesurer les pressions dans la VCI et dans la veine porte.

L’HTP est constante chez les enfants atteints de syndrome de Budd-Chiari, mais les
hémorragies digestives peu fréquentes. Parmi les 22 enfants atteints de ce syndrome observés
a Bicétre (34), 19 présentaient une HTP mesurée pendant la splénoportographie ou
directement dans la veine porte pendant la chirurgie. Des VO étaient observées chez 11 des
17 enfants ayant bénéficié d’une endoscopie, et chez 3 d’entre eux les VO étaient de haut

grade.

D. Les causes générales

1.Les maladies générales

Quelques maladies générales peuvent aboutir a la formation d’une TVP :
- Les déshydratations aigués séveres du nourrisson (le plus souvent secondaires a
des gastroentérites aigués) favorisent les thromboses veineuses profondes
- Les septicémies,
- Les transfusions et les exsanguino-transfusions,
- Chez I’adolescente, la grossesse et la prise de contraception oestroprogestative

sont un facteur de risque (35, 36).
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2. Les maladies inflammatoires

Une thrombose porte peut apparaitre dans 1’évolution de plusieurs maladies
inflammatoires systémiques.

- Les syndromes lupiques avec présence d’anticorps antiphospholipides se
compliquent de troubles de la coagulation prothombotiques.

- La maladie de Behcet est I’étiologie de 1,5% des cavernomes porte. La thrombose
porte est, dans ce cas, le plus souvent associée a des thromboses veineuses multiples
notamment au niveau des membres inférieurs. Le risque de thrombose veineuse est
d’autant plus important que I’age est bas (inférieur a 30 ans) et qu’il existe une
atteinte oculaire associée (37).

- Les maladies inflammatoires abdominales comme la maladie de Crohn ou la
rectocolite ulcérohémorragique peuvent se compliquer de TVP, en dehors de tout

contexte infectieux (38).

3. Les états d’hypercoagulabilité

a. Les désordres myéloprolifératifs

Les hémopathies et surtout la polyglobulie représentent un facteur de risque de
thrombose veineuse. Dans 30 % des TVP de l’adulte, on retrouve des désordres
myeloprolifératifs latents ou patents, au moment du diagnostic. 57 % des TVP idiopathiques
développeront un syndrome myéloprolifératif plusieurs années aprés le diagnostic initial de

TVP (1, 39). Ces étiologies sont peu fréquentes chez 1’enfant.

Chez le nouveau-né

Certaines situations pathologiques comme les transfusions foeto-foetales ou foeto-
placentaires, I’hypoxie chronique anténatale (retard de croissance intra-utérins d’origine
vasculaire), les hyperinsulinismes, les hyperthyroidies néonatales, les hyperplasies
congénitales des surrénales, les macrosomies feetales, ainsi que les aberrations
chromosomiques (trisomies 21, 13, et 18) peuvent étre 4 I’origine de polyglobulie, favorisant
les thromboses, notamment en cas de cathétérisme ombilical. L’incidence de la polyglobulie

en période néonatale est estimée a 4% des naissances (40).

50



Chez ’enfant
La polyglobulie est favorisée par les hémoglobines anormales a affinité augmentée
pour I’oxygéne, certaines enzymopathies du globule rouge, la méthémoglobinémie par déficit
enzymatique, la polyglobulie primitive qui est rarissime chez I’enfant (0,1 % des cas ont
moins de 20 ans). Des tumeurs peuvent aussi étre a l’origine de polyglobulie comme

I’hémangioblastome du cervelet, et le néphroblastome (40).

b. Les troubles de la coagulation

Il y a une grande prévalence de mutations prothrombotiques dans la population
générale. En effet, les mutations prothrombotiques créent une prédisposition a la TVP,
cependant elles ne provoquent pas a elles seules des thromboses. Il y a le plus souvent une
convergence entre des conditions thrombophiliques, congénitales ou acquises, avec des
pathologies systémiques ou des facteurs prédisposants locaux (infections, chirurgie

abdominale, états myélprolifératifs) (1, 38, 39).

Chez ’adulte

On retrouve un ou plusieurs états prothrombotiques dans 42 % des TVP. La résistance
a la protéine C activée secondaire au facteur V de Leiden est le plus fréquent des états
prothrombotiques favorisant la TVP, puisque selon les séries, elle est retrouvée dans 0 a 30 %
des cas. Cette anomalie est présente dans 2 & 7 % de la population générale blanche, elle est
beaucoup moins fréquente chez les noirs et asiatiques. Les sujets hétérozygotes ont un risque
de thrombose 8 a 10 fois supérieur a la population générale. Ce sont des patients qui
présentent des thromboses récidivantes de localisations multiples évoluant depuis le plus

jeune 4ge, et qui ont des antécédents familiaux de maladie thromboembolique (1, 39).

Chez ’enfant
Peu d’études ont été effectuées chez I’enfant, mais il semblerait que des anomalies
congénitales de facteurs de la coagulation aient un réle dans la genése des thromboses des
veines abdominales.
Dans la série de Heller et al (41), concernant 65 enfants atteints de thrombose des
veines abdominales dont 24 atteints de TVP, 34 % présentaient des anomalies de la

coagulation contre 7 % des témoins, et 3 d’entre eux présentaient I’association de 2
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anomalies de la coagulation. L’anomalie la plus fréquemment retrouvée était la présence d’un
facteur V de Leiden (14 cas de thrombose des veines abdominales dont 4 TVP).

Dans la série de Yachha et al (42), concernant 19 enfants atteints de TVP dite
idiopathique et dont la moyenne d’age était de 5,7 ans, 14 avaient des troubles de la
coagulation. Des déficits en protéine C étaient observés dans 8 cas, et la présence d’anticorps
anti-cardiolipine de type Ig G était présente chez 9 enfants. L’association du déficit de

protéine C et la présence d’anticorps anti-cardiolipine était retrouvée dans 3 cas.

Devant une TVP idiopathique, il parait donc nécessaire de faire une étude de la
coagulation. Le bilan de ces troubles de la coagulation, congénitaux ou acquis, recherchera:
- Des déficits en protéine C, S, antithrombine III,
- Résistance 4 la protéine C et facteur V de Leiden, mutation G20210A de la
prothrombine, mutation du géne de la méthyleéne tetrahydrofolate réductase,
- Hémoglobinurie paroxystique nocturne, homocystinurie,

- Anticorps anti-cardiolipine.

E. Les cavernomes portes idiopathiques

Dans différentes séries pédiatriques, la fréquence des cavernomes porte idiopathiques
varie de 31 & 78 % des cas (tableau 2).
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Tableau 2 : Etiologies de I'obstruction extra hépatique de la veine porte chez
I'enfant d'aprés Sarin SK et a/ (1).

Auteurs Shaldon Maddrey Webb Hourseham Boles Cardin  Stringer
et al et al et al et al et al et al et al
43) (44) 45) (46) 47) (48) 49)
1962 1968 1979 1983 1986 1992 1994
Nombre de patients 16 37 55 32 43 61 31
Sepsis ombilical 56 % 14 % 22 % 0% 19% 11% 45 %
Sepsis intra abdominal 6% 0% 20 % 22 % 7% 31% 6%
Cathétérisme ombilical 6% 0% 1% 6% 2% 8% 0%
Etat prothrombotique 0% 0% 0% 0% 0% 0% 0%
Pancréatite 0% 5% 0% 0% 0% 0% 0%
Traumatisme 0% 3% 0% 0% 0% 0% 3%
Idiopathique 31 % 78 % 47 % 53 % 72 % 50% 45 %
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Dans les différentes séries d’adultes, la fréquence de cavernome porte idiopathique

varie de 23 a 68 % des cas (tableau 3).

Tableau 3 : Etiologies de I’obstruction porte extrahépatique chez I’adulte d’aprés

Sarin S.K et a/ (1).
Auteurs Webb  Cardin Stringer Orozco Orloff Vieggar
et al et al et al et al et al etal
(45) (48) (49) (50) (51) (52)

1979 1992 1994 1994 1994 1997

Nombre de patients 42 71 22 38 162 21

Sepsis ombilical 0% 5% 0% 3% 12 % 10 %
Sepsis intra abdominal 20 % 27 % 36 % 0% 6% 5%
Cathétérisme abdominal 0% 0% 0% 0% 8% 0%
Désordre protrombotique 12 % 10 % 23% 18 % 2% 28 %
Pancréatite 0% 4% 0% 5% ND 0%
Traumatisme 5% 17 % 5% 5% 4% 5%
Autre 5% 3% 14 % 24 % 0% 0%
Idiopathique 57 % 34 % 23 % 45 % 68 % 52%

ND : Donnée non disponible
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V.DIAGNOSTIC

A.Diagnostic clinique

Les manifestations cliniques du cavernome sont liées aux signes cliniques d’HTP

extra-hépatique et plus rarement aux manifestations biliaires.

1.Manifestations cliniques d’HTP
a.Hémorragie digestive haute

i.Histoire naturelle

L’hémorragie digestive est un mode de révélation fréquent de cavernome porte chez
I’enfant. 46 % des cavernomes sont diagnostiqués lors d’un épisode hémorragique (53), ¢’est
le cas de Marine et Emilie (observation N°1 et 2).

La survenue de I’hématémeése peut étre favorisée par un épisode infectieux des voies
respiratoires supérieures (efforts de toux), la prise de médicaments contenant de 1’aspirine
(22 % des enfants saignent pour la premiére fois aprés une prise d’aspirine) ou une
corticothérapie (3, 53). Cependant, I’hémorragie digestive est spontanée (sans facteur
déclenchant retrouvé) dans 63 a 78 % des cas (12, 53).

L’hématémeése initiale est le plus souvent bien tolérée sur le plan clinique, car la
fonction hépatique est peu ou pas altérée, mais ’on observe 1 & 5 % de mortalité & chaque
épisode selon les séries (53, 55, 56). La taille de la rate et le degré d’HTP sont indépendants
de la sévérité de I’hématémeése et de la fréquence des récurrences, qui sont elles liées a la
taille et A la tension des varices qui bombent dans la lumiére ainsi qu’a I’état de la muqueuse
qui les recouvre (31, 53).

L’4ge de début des hémorragies digestives est variable. Elles sont plus fréquentes et
plus précoces en cas d’obstruction porte. La plupart des enfants qui saignent avant I’age de
trois ans sont atteints d’obstruction porte (31). Dans la série de Bicétre (31, 53), 80 % des
enfants atteints d’obstruction porte ont saigné au moins une fois et parmi eux, prés de la
moitié avant 1’Age de 3 ans. Les hémorragies digestives surviennent volontiers au cours
d’infections des voies aériennes supérieures, expliquant en partie que le risque hémorragique

soit élevé dés la petite enfance (53). En outre ’HTP se développe plus rapidement en cas de
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cavernome, car dans la cirrhose, la maladie hépatique se constitue avant ’apparition

secondaire de I’HTP.

L’évolution du risque hémorragique est variable (1, 31, 45, 53, 54). Certains auteurs
(45) ont montré une diminution du risque de récidive hémorragique aprés la puberté attribuée
au développement des shunts porto systémiques naturels (notamment les shunts spléno-
rénaux naturels) qui décomprimaient le systéme portal. Ces résultats ne sont pas confirmés
dans toutes les études. Dans la série de Bicétre (31), concernant 18 enfants atteints de
cavernome porte évalués apres la puberté, les varices ont régressé dans seulement 2 cas, se
sont stabilisées dans 10 cas (dont 7 ayant des signes endoscopiques majeurs), et ont progressé
dans 6 cas.

Parmi les enfants atteints de cavernome porte, il est done difficile de prédire lesquels
vont présenter une hémorragie digestive, hormis ceux qui présentent des varices de haut

grade a la FOGD.

il.Origines de ’hémorragie digestive haute

Chez !’enfant, comme chez [’adulte atteint d’HTP, la rupture de VO ou
cardiotubérositaires ne représente que 10 a 15 % des hémorragies digestives (57). Une étude
rétrospective de 24 enfants étudiés en fibroscopie en période hémorragique a montré un
saignement de VO dans 7 cas, une origine indépendante des varices (gastrite érosive, ulcére,

syndrome de Mallory-Weiss) dans 14 cas et une étiologie non retrouvée dans 3 cas (31).

Les mécanismes de I’hémorragie digestive haute en rapport avec I'HTP sont (1, 4, 57, 58,
59):
- La rupture de VO :
Elles sont présentes dans 90 % des cas de cavernome porte. Elles peuvent étre
absentes si le gradient porto cave est inférieur & 12 mmHg ou si des shunts porto-
systémiques naturels se développent.
Elles sont localisées au niveau du tiers inférieur de 1’cesophage. L’étude des varices se
fait par la FOGD et le risque de rupture de celles-ci dépend de leur grade et de la

présence a leur niveau de signes de la lignée rouge.
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- La rupture de varices cardiotubérositaires :
Elles sont présentes dans 24 a 53 % des cas d’HTP pré hépatique. Ce sont des varices
cardiales, situées dans le prolongement des VO, et/ou des varices fundiques,

visualisées en rétrovision lors de la FOGD.

- La gastropathie d’HTP
Son incidence n’est pas corrélée au niveau d’HTP mais augmente aprés cure

endoscopique des VO.

-.La rupture de varices ectopiques duodénales, duodéno-jéjunales ou coliques, qui

sont plus rares que les précédentes.

-.Autres : des ectasies vasculaires antrales ou des érosions gastro-duodénales peuvent
étre a ’origine d’hémorragie digestive haute en cas d’HTP. Elles sont plus souvent

présentes en cas de cirrhose que dans les autres causes d’HTP.

b.Les hémorragies digestives basses

Les rectorragies sont un mode de révélation peu fréquent de I’HTP, mais elles peuvent
survenir au cours de I’évolution de celle-ci. Aprés avoir éliminé les causes d’hémorragie

digestive haute, I’examen clinique doit rechercher des varices ano-rectales ou coliques

i.Les varices anorectales :

Elles sont présentes dans 80 & 90 % des cas d’HTP extra-hépatique de 1’adolescent et
’adulte (1). L’étude de Chawla et al (60) portant sur 37 patients dont la moyenne d’4ge est
de 18,8 ans montre la présence de varices ano-rectales dans 89 % des cas. Les varices ano-
rectales sont peu fréquentes chez le petit enfant atteint d’OPEH car elles apparaissent 4 un
stade tardif du développement de I’'HTP. Pour McGrogan et al (62) et al. elles seraient plus
fréquentes (dans 30 % des cas des HTP de ’enfant). Chez Marine (observation N°2) les
varices ano-rectales se sont développées précocement dés I’4ge de 3 ans.

La redistribution vasculaire vers la veine mésentérique inférieure, secondaire a

I"obstruction au niveau de la jonction de la veine splénique et de la veine mésentérique
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supérieure, est probablement responsable de la proéminence des varices ano-rectales
observées dans I’OPEH (5).

Les varices ano-rectales sont classées en 3 stades (1) :
Stade I : diamétre de la varice inférieur & 3 mm.
Stade II : diamétre de la varice compris entre 3 et 6 mm.
Stade III : diamétre supérieur & 6 mm et oblitérant la lumiére rectale. Ce type de
varice se voit exclusivement chez les enfants atteints d’OPEH. C’est donc un signe

spécifique de cette pathologie.

Les varices rectales saignent rarement (0,5 & 10 % des cas d’HTP), mais de fagon

massive et peuvent mettre en jeu le pronostic vital (5, 63).

ii.Les varices et les télangiectasies coliques peuvent elles aussi provoquer des

rectorragies

Elles sont observées dans 54 % des cas d’HTP extrahépatique. Cette fréquence est
comparable 2 celle observée dans les autres causes d’HTP (cirrhoses, fibroses) (1). Elles sont

rarement responsables d’hémorragies digestives chez 1’enfant.

c.La splénomégalie

C’est le mode de révélation le plus fréquent et le plus précoce des cavernomes porte
de I’enfant. En effet, elle révéle 1’obstruction porte dans 50 % des cas. Elle peut se manifester
par des douleurs abdominales, ou étre asymptomatique. Elle est alors diagnostiquée lors d’un
examen clinique (1, 3, 53).

Le volume de la rate est variable en fonction des malades. Elle dépasse le rebord
costal de 1 & 2 cm, ou atteint plus rarement la créte iliaque. Elle peut disparaitre pendant 24 a
48 heures aprés une hémorragie digestive. Le volume de la rate est indépendant du degré

d’HTP. La splénomégalie peut étre associée ou non a un hypersplénisme (1, 3, 53).
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d. Le retard de croissance

La moitié des enfants atteints d’HTP ont une vitesse de croissance diminuée, et une
petite taille définitive, surtout si la durée de I'HTP est prolongée (1, 5). Une étude
prospective (7) compare 61 enfants atteints d’OPEH dont I’dge moyen est de 8,4 ans et ayant
bénéficié d’une éradication endoscopique des VO, a un groupe de témoins sains du méme
age, sexe, de la méme communauté et du méme niveau socio-économique. Cette étude
montre que 51 % des enfants atteints d’HTP sont plus petits que les enfants sains de leur ége,
que le retard de croissance est plus important quand la durée de la maladie est supérieure a 5
ans, et ce, méme si les enfants malades ont un apport calorique plus important que les
témoins.

Une deuxiéme étude prospective (8) portant sur 33 enfants atteints d’OPEH, avec une
fonction hépatique normale, et appariés a 35 témoins de méme age, sexe, et conditions socio-
économiques et nutritionnelles, analyse des critéres anthropométriques ainsi que les dosages
de marqueurs sériques de 1’état nutritionnel (dont un hémogramme, des protides sériques et
un ionogramme), de GH et IGF-1 (somatomédine) des deux groupes. 54 % des enfants
atteints d’obstruction porte avaient une plus petite taille que les témoins (< 5°™ percentile) et
42,4 % avaient un poids inférieur au 5™ percentile. Les taux de GH des malades sont
significativement augmentés, alors que les taux de IGF-1 sont inférieurs a ceux des témoins.

Ces deux études démontrent donc que le retard de croissance observé chez les enfants
atteints de cavernome porte est indépendant de I’anémie, de la dénutrition, ou d’une

hépatopathie chronique. Le retard de croissance semble donc lié¢ &4 I'HTP.

e.Les douleurs abdominales

Outre la splénomégalie qui peut provoquer des douleurs abdominales, il existe une
colopathie chez I’enfant porteur d’un cavernome porte. Elle est secondaire a la redistribution
vasculaire vers la veine mésentérique inférieure, du sang de la veine splénique et la veine

mésentérique supérieure (1).

f. L ’ascite

L’ascite apparait en cas d’HTP associée a une insuffisance hépatocellulaire, c’est
pourquoi elle est peu fréquente dans I’HTP extra-hépatique de I’enfant, la fonction hépatique

étant conservée dans ce cas.
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L’ascite peut apparaitre de fagon transitoire & I’occasion d’une hémorragie digestive
(13 % des cas). Chez I’adulte, elle est plus fréquente, car souvent une hépatopathie est
associée a une HTP. Une dysfonction hépatique, une diminution de la synthése de
’albumine, la surcharge veineuse splanchnique associée ou non a 1’augmentation du débit

cardiaque ont été mises en cause (1, 4).

g.La circulation veineuse collatérale abdominale

Elle correspond & des veines dilatées de la paroi abdominale, a point de départ
ombilical remontant vers 1’épigastre, ou descendant vers I’hypogastre (4). Elle est rare en cas
d’HTP extrahépatique, et plus fréquente en cas de cirrhose, car la dérivation porto-
systémique antérieure (veine para-ombilicale) est située en amont de la veine porte. Elle peut
étre permanente ou n’apparaitre qu’en cas d’hémorragie digestive, comme dans le cas de

Marine (observation N°2).

h. L’encéphalopathie hépatique

Rare dans le cavernome, elle peut apparaitre si les shunts porto-systémiques dérivant

le sang portal ont un grand débit (55).

i.Les troubles respiratoires

i.Les shunts artério-veineux pulmonaires

Chez I’enfant atteint d’OPEH, la prévalence des shunts artério-veineux pulmonaires
est de 0,5 %. Les shunts artério-veineux pulmonaires, se caractérisent par (64):
- Une cyanose aux pleurs et & I’effort,
- Une dyspnée a I’effort,
- une platypnée (dyspnée qui apparait au lever et qui disparait au décubitus ou au
repos), présente dans 90% des cas,
- Un hippocratisme digital,
- Des infections broncho-pulmonaires répétées,
- Dans les états évolués, une augmentation du diamétre thoracique antéro-
postérieur, ainsi que des télangiectasies, sont fréquemment associées a une

hypoxémie grave et & une vasodilatation intrapulmonaire importante (65).
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La scintigraphie pulmonaire de perfusion aux microagrégats d’albumine marquée est
I’examen diagnostique de référence. L’échographie cardiaque et au besoin le cathétérisme
cardiaque droit évalueront les pressions pulmonaires et le retentissement cardiaque.

L’évolution naturelle est marquée par la progression rapide de I’hypoxie et la

défaillance cardiaque gauche (64).

ii.L’hypertension artérielle pulmonaire

L’HTARP est présente dans 2 & 5 % des cas d’HTP (toutes étiologies confondues). Elle
apparait en moyenne 4 a 7 ans aprés le diagnostic d’HTP. Elle se caractérise par 1’apparition
de dyspnée d’effort sans autre cause évidente. Dans les stades évolués, on observe des
vertiges et des malaises, ainsi que des signes d’insuffisance cardiaque droite. L’auscultation
met en évidence un souffle tricuspidien et pulmonaire ainsi qu’une augmentation du B2.
L’échographie cardiaque, et si besoin la cathétérisation cardiaque droite, confirmeront le

diagnostic (19).

La durée de survie aprés diagnostic d’HTAP est de 15 mois et la médiane est de 6

mois, en I’absence de traitement.

2.La biliopathie portale

Le terme de biliopathie portale est donné aux anomalies des voies biliaires intra et
extrahépatiques et de la vésicule biliaire chez les patients atteints d’HTP (1, 13). Les
anomalies cholangiographiques des voies biliaires et de la vésicule biliaire sont présentes
dans 80 % des cas HTP extrahépatiques de I’enfant et de 1’adulte (14). La maladie biliaire
apparait progressivement et les signes cliniques n’apparaissent qu’aprés une longue évolution
de 'HTP, c¢’est pourquoi les enfants sont rarement symptomatiques.

Dans I’étude prospective de Khuroo et a/ (14) portant sur 21 malades (13 enfants de
moins de 15 ans et 8 adultes) atteints d’HTP extrahépatique, uniquement 3 adultes avaient
des manifestations cliniques de biliopathie portale. 17 patients étaient asymptomatiques mais
avaient des PAL élevées, et des anomalies a la CPRE.

La biliopathie portale reste le plus souvent asymptomatique mais peut se traduire par
’apparition de douleurs abdominales avec éventuel ictére, liées au développement d’une

sténose totale ou partielle de la voie biliaire principale, favorisant la formation de lithiase du
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cholédoque, présente dans 17 % des cas de cavernome porte (13). Cette obstruction biliaire

peut se compliquer d’angiocholite et de cirrhose biliaire secondaire (13, 14, 61).
L’échographie des voies biliaires, la cholangio-IRM (70) aideront au diagnostic des

anomalies biliaires et de la vésicule biliaire. La CPRE reste I’examen de référence, si les

deux examens précédents n’ont pas été contributifs.

B.Diagnostic paraclinique °
1.Diagnostic biologique

a. La fonction hépatique

Les transaminases sont normales : en effet, il n’y pas de cytolyse hépatique. Des
signes biologiques de cholestase peuvent s’observer, devant faire rechercher une biliopathie
portale s’ils persistent. Cependant une augmentation isolée des PAL est difficile & interpréter
chez I’enfant ou I’adolescent en période de croissance (13). L’albuminémie est le plus

souvent normale,

b.Les signes d’hypersplénisme

Les signes d’hypersplénisme sont constants et leur degré est variable, mais ils sont

indépendants du volume de la rate :

- La thrombopénie est souvent inférieure 4 100 000/ml avec une fonction plaquettaire

normale ou peu altérée (1).

- La leucopénie avec neutropénie peut étre profonde. L’immunité humorale est
normale, mais I’immunité 4 médiation cellulaire est perturbée car d’une part les
cellules T sont séquestrées dans la rate, et d’autre part, il y a dans le sérum des

substances qui influencent la cinétique de la réponse lymphocytaire (35).

- L’anémie peut étre secondaire a la séquestration splénique, mais peut traduire des

saignements a bas bruit lorsqu’elle est ferriprive.

Si en présence d’autres signes d’hypersplénisme, on observe paradoxalement une

polyglobulie, celle-ci doit faire chercher des signes de shunt intra-pulmonaire ou une HTAP.
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c.Les anomalies de I’hémostase

Plusieurs études montrent des troubles de la coagulation concernant le temps de
prothrombine, le temps partiel de thromboplastine, et parfois des anomalies de la fonction

plaquettaire (66, 67)

Par ailleurs, on observe des signes d’activation de la coagulation: (le monomere de la
fibrine, et le produit de formation de la fibrine sont augmentés alors que la fibrine est
diminuée) et des signes d’activation de la fibrinolyse (augmentation des D-dimeéres,
diminution de la fibronectine et des facteurs V, VII, et X). Cette activation simultanée de la
coagulation et de la fibrinolyse est probablement la conséquence d’une coagulation
intravasculaire locale au sein des capillaires du cavernome et dans les shunts porto

systémiques (5, 66).

Une autre hypothese suggére que la régulation de la synthése hépatique des facteurs
de coagulation dépendrait de certaines substances (hormones?) provenant de 1’intestin et
atteignant le foie par la circulation porte. L’obstruction porte prive le foie du sang portal et

donc de ses substances régulatrices (67).

d.La gazométrie artérielle

En cas de dyspnée, de cyanose a l’effort ou de malaises inexpliqués, un test

d’hyperoxie doit étre demandé.

Dans le cas de shunts intra-pulmonaires, il existe une alcalose respiratoire avec une
hypoxie inférieure 2 60 mmHg en air ambiant et une hypocapnie initiales ne se corrigeant pas
aprés hyperoxie. L hypoxie se majore en position debout de plus de 10mmHg (orthodéoxie),
et diminue au décubitus (68). Une PaO2 inférieure a 300 mmHg sous 100 % de FiO2 est un

signe de gravité (7) de la maladie pulmonaire.

Dans le cas d’'une HTAP débutante, on observe aussi une hypoxie, moins profonde
que dans les shunts intrapulmonaires, avec une hypocapnie, souvent inférieure & 30 mmHg,
(19).

e.Les dosages hormonaux

Le retard de croissance chez les enfants atteints de cavernome est fréquent. Le taux

d’hormone de croissance (GH) sérique est normal, mais le taux sérique d’IgF-1 est diminué

(8)
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2.La ponction biopsie hépatique

La ponction biopsie hépatique par voie transcutanée, transjugulaire ou en per-
opératoire, est faite pour éliminer une maladie hépatique sous-jacente. Elle révéle un foie
normal ou discrétement atteint par une fibrose portale ou périportale modérée avec

infiltration lymphocytaire, liée a I’hépatopathie biliaire (35).

3.Imagerie

a.L’échographie et le doppler couleur

C’est ’examen de premiére intention, peu invasif, pouvant se répéter facilement, qui
permet le diagnostic et le suivi des malades atteints de cavernome porte, quand il est fait par

des opérateurs expérimentés.
Signes directs

Si la thrombose est récente, on observera une image hyperéchogéne a I’intérieur de la
veine porte. Cette situation est peu fréquente chez I’enfant. Si I’obstruction est plus ancienne,
supérieure a trois semaines, le caillot n’est plus visualisé puisqu’il devient anéchogéne. On
observe donc une absence de la veine porte au niveau de son lit habituel. A sa place, on met
en évidence de multiples images canalaires a trajet sinueux situées dans le pédicule et le lit

vésiculaire : c¢’est le cavernome porte.

Le doppler couleur pulsé confirme la nature vasculaire, et la direction du flux du
cavernome, qui est hépatopéte (69). Il permet aussi 1’étude de la veine mésentérique
supérieure et de la veine splénique, donc détermine le niveau et I’étendue de 1’obstruction du

systéme porte. Le flux dans ces veines peut étre normal ou inversé.

Signes indirects

Le diagnostic positif d’HTP peut étre fait lorsqu’il existe une augmentation
d’épaisseur du petit épiploon mise en évidence sur une coupe sous-costale oblique ou sur une
coupe longitudinale passant par 1’aorte. Chez des enfants sains, le petit épiploon n’est jamais
visible sur une coupe sous-costale oblique et sur une coupe longitudinale, son épaisseur au

niveau de I’émergence du tronc coeliaque est inférieure ou égale 4 un diamétre aortique. En
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cas d’HTP, le petit épiploon devient visible sur les coupes sous-costales obliques, sous forme
d’une ligne dense s’étendant de la branche gauche de la veine porte & 1’cesophage ; sur une
coupe longitudinale, 1’épaisseur du petit épiploon est supérieure a un diamétre aortique et
peut atteindre une taille 4 4 5 fois supérieure. Chez I’enfant, un petit épiploon plus épais que
la normale a une valeur prédictive positive de 93% pour le diagnostic de cavernome porte
(31, 35).

Les parois de la vésicule biliaire sont épaissies, et dans 15 a 34 % des cas de
cavernome porte il existe des varices autour de la paroi ou dans le lit vésiculaire bien mises
en évidence par le doppler couleur. Ces varices génent la contractilité vésiculaire mais la
fraction d’éjection est conservée (13, 14). Le foie est de volume normal ou rarement
augmenté, la structure et 1’echogénicité du foie sont normales. La rate est augmentée
constamment de volume. Une inversion du flux splénique en doppler couleur permet de
mettre en évidence la présence de shunts intra-spléniques. Leur fréquence serait sous-estimée
par manque d’examen systématique de la circulation splénique. Une étude récente rapporte la
présence de shunt intra splénique chez 17 % des patients atteints de cavernome porte (69).
Cette donnée doit étre connue en cas de chirurgie pour décider du choix du type
d’anastomose et pour minimiser le risque hémorragique dii a des collatérales non connues et
a des shunts. Cependant cette étude mérite d’étre confirmée par d’autres études concernant

des séries plus importantes.

L’échographie doppler couleur permet aussi la mise en évidence de collatérales porto
systémiques au niveau des veines para-ombilicales, de la veine coronaire stomachique, et des

anastomoses spléno-rénales (69).

b.L’angio-IRM

L’angio-IRM est une technique peu invasive, non irradiante et fiable en ce qui
concerne le diagnostic cavernome porte (70). Une étude comparant I’ACMS et 1’angio-IRM
ne montre aucune différence significative entre ces deux techniques au niveau du diagnostic
positif de thrombose porte, de cavernome et de 1’évaluation précise de celui-ci, ainsi que de
ses collatérales porto systémiques. La sensibilité de I’angio-IRM et de I’artériographie est de
100 % et 96 % respectivement pour le diagnostic de TVP, de la veine splénique et de la veine

mésentérique supérieure. La spécificité est respectivement de 98 et 100 % (71).
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Les limites de I’angiolRM sont :

- Le risque d’artéfacts dus a la respiration, car le temps long d’acquisition des images

nécessite la coopération du malade (apnées de trente secondes) (71),

- L’absence d’informations dynamiques sur le flux portal (71).

Les avantages de I’angio-IRM sont :
- la faible irradiation et le caractére peu invasif,

- la possibilit¢ de coupler cet examen a une cholangiopancréatographie-IRM,

permettant I’étude d’un éventuel retentissement biliaire associé (13, 14, 70).

Les I€sions biliaires sont classées en trois types (70) :

- Type I : compression extrinséque de la voie biliaire principale réalisant une sténose

longue se raccordant en angle aigu a la paroi,
- Type II : encoches localisées, a angle aigu, ressemblant a I’apparence des VO,

- Type III : (plus rare), fines irrégularités pariétales pouvant donner un faux aspect de

cholangite.

c.L’artériographie coelio-mésentérique supérieure

Le temps veineux permet la visualisation du niveau et de I’extension de 1’obstruction
porte, du réseau cavernomateux, de la localisation et de I’étendue des dérivations porto
systémiques. Cette technique permet d’obtenir des informations dynamiques concernant la

vitesse et la direction du flux portal (inversion de flux portal).

Les inconvénients de I’artériographie (ACMS) sont (71) :
- la nature invasive (ponction artérielle, nécessité de 1’anesthésie générale chez
I’enfant...),
- la méconnaissance de certaines thromboses partielles,
- I’absence d’opacification d’une veine qui peut avoir plusieurs interprétations : une

thrombose, un flux stagnant, ou une inversion de flux.
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C’est I’examen de référence en préopératoire car il fournit une cartographie précise du
territoire porte. Actuellement ’ACMS est réservée aux cas douteux en échographie, en
tomodensitométricet en IRM, et au bilan pré-opératoire. Elle permet de décider de la

faisabilité du geste chirurgical, ainsi que du choix du type de dérivation (12, 31, 71).

d.L’angio-scanner porte

C’est une technique cofiteuse et irradiante qui n’apporte pas de précisions

supplémentaires par rapport aux autres techniques d’imagerie.

e.Les radiographies du thorax

La radiographie du thorax met en évidence une dilatation de la crosse de la veine
azygos, située au dessus de 1’origine de la bronche souche droite. En cas de shunt intra-
pulmonaire on observe un syndrome interstitiel bilatéral (7). En cas d’HTAP la radiographie
du thorax montre une artére pulmonaire proéminente, une augmentation de la vascularisation

des lobes supérieurs pulmonaires, et/ou une oreillette et un ventricule droit dilatés (19).

4.La fibroscopie
a.La fibroscopie oeso-gastro-duodénale

i.Les varices oesophagiennes

Elles sont associées a I’HTP extra hépatique dans 90 a 95 % des cas et sont situées au
niveau du tiers inférieur de I’cesophage (1, 4). La FOGD permet d’en préciser le nombre, et le
diamétre, le siége et la taille, ainsi que 1’éventuelle présence de signes de la lignée rouge
(28a). 1l existe plusieurs classifications des VO en 3, 4, ou 5 grades. En France, la plus

fréquemment utilisée est la classification en 3 grades (72, 73)

- Grade I : varices de petite taille et fines, qui s aplatissent a I’insufflation
- Grade II : varices qui persistent sous insufflation et sont non jointives

- Grade III : varices jointives obstruant la lumiere oesophagienne.
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Les signes de la lignée rouge sont applicables a tous les types de varices et I’intensité
est jugée modérée a sévére selon la surface des varices qu’ils recouvrent et le caractére
prononcé de la couleur (31 a). On décrit (4, 72) des macules rouge cerise, des zébrures, des
voussures érythémateuses ou vésicules hémocystiques, des varices sur les varices et des
télangiectasies diffuses. Les facteurs prédictifs de la rupture de VO sont :

- Le grade : la tension des varices qui bombent dans la lumiére et ne s’aplatissent pas

pendant I’insufflation est associé€ a un risque hémorragique élevé (31, 72)

- Les signes de la lignée rouge sur la muqueuse oesophagienne, sur les varices ou

autour d’elles est un facteur prédictif important de saignement (muqueuse

télangiectasique, angiomateuse ou purpurique) (31, 72),

- La hauteur mesurée en centimétre, et le nombre (53).

Dans la série de Bicétre (12, 31), 77 % des enfants ayant saigné ou ayant présenté une
récidive hémorragique, avaient des varices tendues et dans 80 % des cas une congestion de la
muqueuse oesophagienne était présente. Les enfants qui n’ont pas saigné avaient des varices

tendues dans 10 % des cas et une muqueuse oesophagienne congestive dans 27 % des cas.

ii.Les varices cardiotubérositaires

Elles sont présentes dans 35 a 40 % des cas d’HTP, fréquemment associées a des VO.
Elles peuvent étre isolées dans 6 % des cas, en cas d’HTP segmentaire (1, 4). La présence de
varices cardiotubérositaires majore le risque hémorragique (premier épisode ou récidive) (12,
53). Les varices cardiotubérositaires sont a 1’origine d’une hémorragie digestive en rapport

avec I’HTP dans 9 4 10 % des cas (74).

La visualisation de varices gastriques est difficile, car elles peuvent se confondre avec
les plis de I’estomac ou de banales veines gastriques. Situées dans le prolongement direct des
VO on observe des varices cardiales qui sont vues en vision directe & 1’endoscopie. Les

varices fundiques (ou tubérositaires) seront vues par rétrovision (4).

Les varices cardiotubérositaires bénéficient d’une classification simplifiée (72) :

- Grade I : présence probable de varices gastriques
- Grade II : présence certaine de varices gastriques : la différenciation est nette par

rapport aux plis gastriques, et il y a des signes de la lignée rouge.

68



iii.La gastropathie d’hypertension portale

L’incidence de la gastropathie d’HTP n’est pas corrélée au niveau d’HTP. Elle est
favorisée par I’éradication endoscopique des VO. Dans I’étude de Patraval et al (74), portant
sur 59 enfants présentant des VO ayant saigné puis ayant bénéficié d’une éradication des VO
par sclérose endoscopique, la fréquence de la gastropathie d’HTP est présente dans 22 % des
cas avant traitement et dans 38 % des cas aprés traitement. L’origine du saignement digestif

dans cette étude était la gastropathie d’HTP dans 5% des cas.

Les lésions de gastropathie congestive prédominent au niveau fundique, la

classification comporte 2 grades (4) :

- Grade I: gastropathie modérée correspondant soit a4 un érythéme diffus, soit a un

aspect en mosaique, présente dans 51 a 98 % des cas d’HTP.

- Grade II : gastropathie sévére correspondant & des macules rouges (ou red spot), a
des Iésions de gastrite hémorragique (pétéchies, érosions, saignements en nappe),
dans 22 4 42 % des cas.

iv.Les érosions gastro-duodénales

Fréquentes en cas d’HTP (35 & 70 % des cas), leur incidence augmente en cas

d’insuffisance hépatocellulaire (4).

b.La coloscopie

Elle permet la recherche de varices coliques et rectales, de lésions de la muqueuse
colique a type de télangiectasies, devant la présence d’une d’hémorragie digestive basse. Il y
a peu d’études sur la fréquence de ces varices dans 'HTP et leur évolution aprés traitement

endoscopique (1, 4).
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VL.TRAITEMENT

Le traitement de 'HTP extra-hépatique est symptomatique, puisqu’il consiste a traiter ou
prévenir les complications de celle-ci et en particulier le traitement de 1’épisode aigu, la

prévention primaire et secondaire de I’hémorragie digestive.

A.Traitement de I’hémorragie digestive de PHTP
1.Moyens

a. Moyens pharmacologiques

i.Les vasoconstricteurs splanchniques

La Somatostatine et ses analogues

La somatostatine
C’est une hormone naturelle qui a une demi vie de 2 4 3 minutes et dont le mécanisme
d’action précis reste incertain. Les effets connus de la somatostatine sont (75, 76):

- Une diminution modeste du flux portal et modérée du gradient de pression hépatique.
- Une diminution du débit sanguin azygos, ce qui suggére une action sélective
vasoactive sur les collatérales porto-systémiques (75, 77).
- Elle prévient la réascension du débit dans la circulation collatérale porto-systémique
lors de la correction de I’hypovolémie.
- La somatostatine et ses analogues sont de puissants inhibiteurs de la sécrétion
d’hormones digestives vasoactives, dont le glucagon, qui agissent en activant des
récepteurs spécifiques sur les cellules endothéliales, entrainant la libération de
monoxyde d’azote (NO). Ce dernier a un rdle dans I’hypercinésie circulatoire et dans la
vasodilatation splanchnique (77). La somatostatine agit donc en inhibant indirectement
la sécrétion de NO, ce qui provoque une vasoconstriction splanchnique qui diminue le
débit de la veine porte ainsi que le débit des collatérales porto-systémiques.
- Elle inhibe les sécrétions gastriques (effet bénéfique local).
- Elle augmente le tonus du sphincter inférieur de ’cesophage, ce qui provoque une

diminution de perfusion des VO par réduction du débit sanguin sous muqueux.
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Les métanalyses d’études contrdlées chez I’adulte ont montré d’une part une efficacité
supérieure de la somatostatine dans le controle de 1’épisode hémorragique en comparaison
avec le placebo ou avec la vasopressine, et d’autre part moins d’effets secondaires. La
somatostatine permet le tarissement de 64 a 92 % des hémorragies digestives (78) et elle est
aussi efficace que la terlipressine (45). La somatostatine est aussi efficace que la
sclérothérapie en période aigué. Elle permet le contrdle de I’hémorragie, donc de différer la

FOGD, qui est alors effectuée dans de meilleures conditions techniques (79).

La somatostatine est bien tolérée sur le plan clinique, hormis quelque effets secondaires
mineurs : nausées, douleurs abdominales, hyperglycémie et poussée d’HTA aprés
I’administration d’un bolus (80). Elle peut étre utilisée quel que soit I’état hémodynamique
car elle a peu d’effets systémiques notables, il n’y a pas de contre-indications a I’utilisation
de la somatostatine, on peut donc [’utiliser trés précocement dans I’urgence hémorragique

(75).

La seule étude dans cette indication chez 1’enfant atteint de cirrhose terminale en attente
de transplantation hépatique, montrait un contrdle de I’hémorragie digestive dans 5 cas sur

17, sans effet secondaire. La posologie utilisée était de 3 a 5 pg/Kg/h (80).

L’Octréotide (SANDOSTATINE®)

C’est un analogue synthétique de la somatostatine, ayant une durée de demi-vie plus
longue (78 4 92 minutes) et un mécanisme d’action similaire mais non identique. L’octréotide
n’a pas d’effets sur la circulation portale, mais uniquement une action sur la circulation

collatérale porto-systémique (75).

Chez ’adulte, I’octréotide permet le contrdle de 84 a 95 % des hémorragies digestives
(81). Des études ont montré la supériorité de I’octréotide sur la vasopressine, avec moins
d’effets secondaires, et efficacité égale avec la terlipressine (82). L’octréotide est moins
efficace que la ligature endoscopique, mais 1’association des deux moyens thérapeutiques est

supérieure a un seul moyen (79, 80, 82, 83).

Chez I’enfant, c’est pour certains, la drogue vasoactive de choix car elle est facile a
préparer et a utiliser, avec peu d’effets secondaires, et qui est déja connue des pédiatres dans

d’autres indications (traitement des adénomes hypophysaires, diarrhée, pancréatite,
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prévention et traitement des fistules pancréatiques, tumeurs endocrines intestinales, intestin
court et anomalies lymphatiques) (77, 80, 83). L’octréotide est moins cher que les autres
drogues vasoactives, ce qui peut étre un avantage (5).

Les études chez I’enfant atteint d’hémorragie digestive par rupture de VO, sont encore
peu nombreuses et analysent un petit nombre de patients, mais il semble que 1’octréotide
permette le controle du saignement digestif dans 79 % a 86 % des cas (84, 85). Les récidives

hémorragiques sont observées pendant la décroissance des doses administrées (84, 85).

Chez I’adulte, la posologie de I’octréotide est de 50pg a 100pg en bolus suivi de 50 a
100pg/heure en continu par voie IV (79). La posologie de 1’octréotide chez ’enfant est
variable, en fonction des études de 1 a 5 pg/kg en bolus puis 1 a Spg/kg/heure intraveineux
en continu (62, 84, 85), elle est augmentée toutes les huit heures si le saignement persiste.
Dés que 1’hémorragie est tarie, un palier est effectué¢ pendant 1 & 3 jours puis les doses
administrées sont diminuées progressivement. La voie sous cutanée n’est pas utilisée chez
I’enfant en période aigué mais elle peut I’étre dans les saignements digestifs chroniques (86).

Il semble donc que les posologies utilisées chez 1’enfant soient supérieures a celles de

I’adulte, sans différence de pharmacocinétique pédiatrique clairement démontrée.

La Vasopressine et ses analogues

La vasopressine
Elle induit une vasoconstriction splanchnique qui entraine une diminution du flux

sanguin portal et dans les collatérales porto-systémiques, et de la pression intra varicéale. Sur
le plan général, la vasopressine augmente les résistances vasculaires systémiques, ainsi que la
pression artérielle moyenne et le débit cardiaque. Chez I’animal, ces modifications
hémodynamiques favorables sont observées en cas d’hémorragie minime mais non en cas
d’hémorragie digestive massive. Il semblerait que dans ce cas il existe une sécrétion accrue
de vasopressine endogeéne, qui favorise le maintient la TA, mais qui sature les récepteurs de
la vasopressine. Cette sécrétion endogéne expliquerait 1’arrét spontané des hémorragies
digestives (50 % des cas), mais aussi 1’absence d’efficacité hémodynamique de la

vasopressine observée chez I’animal (57).

Chez ’homme, une métanalyse a montré que la vasopressine est supérieure au placebo

sur I’action hémostatique dans les hémorragies digestives quelle que soit leur importance,
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puisque I’arrét de I’hémorragie a été obtenu dans 50 % des cas dans le groupe traité contre 18
% dans le groupe témoin, mais il n’y a pas eu de réduction de la mortalité (probablement

apres la décompensation de la maladie hépatique sous-jacente) (87).

Chez ’enfant, des études cliniques non randomisées montrent que la vasopressine
permet le contrdle I’hémorragie digestive dans 50 % des cas mais avec des effets secondaires

présents dans 50 % des cas imposant une diminution des posologies dans 20 % des cas (88).

La posologie chez I’enfant est : un bolus initial de 0,3 Unité/kg a passer en 20 minutes
par voie IV puis 0,2 & 0,4 Unité/kg/heure (62, 80). La vasopressine peut entrainer des effets
secondaires séveres dus a la vasoconstriction artériolaire systémique : acrocyanose, crampes
abdominales, céphalées, insuffisance coronarienne chez le sujet a risque, poussée
hypertensive et bradycardie (57). Ces effets secondaires sont réduits chez 1’adulte par
’association de la vasopressine a un dérivé nitré.

Chez I’enfant il n’y a pas de publications a ce sujet, dans I’expérience de McKiernan
(80), les effets vasodilatateurs du dérivé nitré pourraient entretenir le saignement. D’autres
auteurs associent la nitroglycérine a la posologie de 1 a 10 pg/kg/minute pour diminuer les

effets secondaires de la vasopressine (62).

La terlipressine

C’est un analogue synthétique de la lysine vasopressine (analogue synthétique de la
vasopressine naturelle porcine). Des études randomisées chez 1’adulte ont montré un contréle
de I’hémorragie digestive dans 75 % des cas contre 50 % dans le groupe témoin. De plus la
mortalité initiale est réduite de 18 %. C’est la seule drogue qui a montré son efficacité en

monothérapie, sur la réduction de la mortalité initiale (80).

Chez I’enfant il n’y a pas d’études concernant la terlipressine. En pratique clinique, les
effets secondaires de la terlipressine sont similaires & ceux de la vasopressine mais moins
fréquents et moins séveres. Il n’y a pas de recommandations spécifiques pour les posologies
pédiatriques qui sont inspirées de la posologie adulte (un bolus de 2 mg suivi de 1 a2 mg/4 a
6 heures par voie IV).

La posologie pédiatrique de la terlipressine est de 30 pg/kg en bolus puis 15 pg/kg/3 a 6
heures sans dépasser 120 pg/kg/jour pendant 72 heures (62, 80). La nitroglycérine peut aussi

étre associée a la terlipressine pour diminuer les effets secondaires de celle-ci (62).
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Tableau N°4 :Dosage des médicaments utilisés dans le traitement de I’hémorragie

digestive haute de ’enfant d’apreés Peters (83), McKiernan (80) et Fox (89).

MEDICAMENTS DOSAGE VOIE
SOMATOSTATINE 3-5 pg/kg/h v
OCTREOTIDE 1 a5 pg/kg en bolus puis v
1-5 pg/kg/h v
VASOPRESSINE 0,2 4 0,4 Ul/kg en bolus puis v
0,2 40,4 Ul/kg/h v
NITROGLYCERINE 0,25-0,5 pg/kg/min v
10,5 pg/kg/min toutes les 5 min v
(max 10 pg/kg/min) v
TERLIPRESSINE 0,3 mg/kg (max. 2 mg) en bolus v
0,3 mg/kg/4-6h (max. 2 mg/6h) v
IV : intraveineux Min : minute
UL : Unités internationales Max : maximum

ii.Les autres traitements médicamenteux

Les antiacides et les antisécrétoires gastriques (anti-H2 ou inhibiteur de la pompe a
protons) peuvent étre associés aux autres traitements de 1’hémorragie digestive. Ils
permettraient de diminuer les ulcérations secondaires au traitement endoscopique (5). Une
courte antibiothérapie pendant les gestes endoscopiques peut étre instituée pour diminuer le
risque infectieux. Elle est indiquée essentiellement chez le patient -cirrhotique,

indépendamment de la présence ou non d’une ascite (83).

b.Les sondes de tamponnement

i.La sonde de Sengstaten-Blackmore

C’est une sonde a trois lumiéres qui contiennent respectivement un ballonnet
gastrique, un ballonnet oesophagien, et une aspiration du contenu gastrique. Il en existe trois

tailles dont 2 pédiatriques (80, 83, 89).
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La sonde est passée a travers le nez jusqu’a I’estomac. Le ballon gastrique est gonflé
avec 75 a 150 ml d’air, puis il est retiré doucement, il s’adapte au niveau du cardia et
comprime les varices de la jonction gastro-oesophagienne. Dans la plupart des cas le
gonflement du ballon gastrique est suffisant pour arréter 1’hémorragie, cependant si elle
persiste, le ballon oesophagien est alors gonflé avec une pression de 35 a 45 mmHg (62).

On confirme la position du ballon par une radiographie du thorax et de 1’abdomen
sans préparation. Le ballon restera gonflé 12 a 24 heures jusqu’a obtention d’un état
hémodynamique stable permettant d’effectuer une FOGD (78). Le ballon oesophagien est
dégonflé pendant 5 minutes toutes les 6 heures pour prévenir la nécrose de I’cesophage, et

permet de mettre en évidence la persistance du saignement (62, 78).

ii.La sonde de Linton—Nachlas

C’est une sonde a double lumiére, contenant une sonde d’aspiration du contenu
gastrique et un ballonnet gastrique gonflé avec 600 ml d’air et dont le positionnement est

assuré par une traction de 1 kg chez ’adulte.

Les complications des sondes de tamponnement sont (62, 81):

- la pneumopathie d’inhalation qui est observée dans 5 a 10 % des cas ,et qui peut étre
prévenue par une intubation orotrachéale et une ventilation mécanique s’il existe des
troubles de la conscience,

- L’obstruction des voies aériennes,

- La rupture oesophagienne,

- L’ulcération et la nécrose de la muqueuse oesophagienne.

Les sondes de tamponnement doivent étre manipulées par des équipes expérimentées.
Elles contrblent ’hémorragie digestive dans 90 % des cas, mais le taux de récidive aprés
dégonflement du ballonnet est de 50 % (80). Elles sont utilisées quand le contrdle
I’hémorragie digestive n’est pas possible avec un traitement classique, avant le transfert vers
un centre hospitalier spécialisé ou avant un traitement définitif (83). Elles ne sont plus
qu’exceptionnellement utilisées en raison du développement des techniques d’hémostase

endoscopiques.
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c.Les méthodes endoscopiques

i.Les varices oesophagiennes

La sclérose des varices est utilisée pour le traitement de I’hémorragie digestive par
rupture de VO depuis 60 ans chez 1’adulte et 40 ans chez 1’enfant (80). La ligature
endoscopique est d’utilisation plus récente. La sclérose endoscopique des varices permet le
contrdle de I’hémorragie digestive dans 80 a 100 % des cas chez I’enfant (73, 80, 82, 83). Les
complications sont plus fréquentes aprés une sclérose endoscopique en urgence et la mortalité
est de 1 % (80). La ligature endoscopique des VO permet le tarissement de 1’hémorragie
digestive dans 70 & 100 % des cas en fonction des séries (80). Il n’y a pas de différence entre
les deux techniques pour le contrdle de I’hémorragie digestive aigué, selon 1’étude de Zargar
et al (73) qui compare ces deux méthodes chez 59 enfants atteints d’HTP extrahépatique.

Ces deux techniques endoscopiques seront utilisées, aprés le controle de I’hémorragie

digestive, pour I’éradication des VO.

ii.Les varices gastriques

Le traitement du saignement aigu des varices gastriques se fait de préférence par
’injection intra-variqueuse de n-butyl cyanoacrylate (HISTOACRYL®) (70 71, 80). Aprés
injection, le cyanoacrylate se polymérise rapidement au contact du sang, se solidifie et
obstrue les varices. Le produit sclérosant est associé¢ a du lipiodol, produit de contraste
radiologique, permettant de contrdler par fluoroscopie le site d’injection et ’efficacité de
celui-ci. Aprés deux semaines, le thrombus tombe laissant une ulcération a la place.

L’HISTOACRYL® serait le plus puissant des agents sclérosants et des études non
randomisées chez 1’adulte (80, 82) ont montré sa supériorité par rapport aux autres produits
sclérosants dans 1’hémorragie digestive aigu€. Des complications thromboemboliques graves
ont été décrites comme la migration d’embols de I’agent sclérosant dans le poumon, les
coronaires, les vaisseaux cérébraux provoquant des infarctus de ces organes ou la migration
d’embols septiques multiples (82). Ces complications ne sont pas observées quand le

traitement est effectué par un opérateur entrainé.

d.Le traitement radiologique et traitement chirurgical

Le saignement aigu de la gastropathie d’HTP est rare. Cependant si une hémorragie

apparait le traitement sera le TIPS ou un shunt chirurgical, en fonction de la cause de 'HTP.
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2.Indications

L’hémorragie digestive est une des manifestations les plus fréquentes de I'HTP, et
met en jeu le pronostic vital. Toute hématémése doit bénéficier d’une évaluation clinique et
paraclinique, quelle que soit son abondance (annexe N°6).

A Darrivée, le malade est conditionné et 1’état hémodynamique est stabilisé. Si une
transfusion de globules rouges est nécessaire, il ne faut pas dépasser 10 g/dl d’hémoglobine,
car un remplissage trop important peut entretenir le saignement par une augmentation des
pressions dans le systéme porte (83, 90).

Une sonde gastrique est posée et un lavage gastrique est effectué au sérum
physiologique (5 & 10 ml/kg), & température ambiante chez le nourrisson, froid chez ’enfant,
ce qui permet d’affirmer I’origine haute de I’hémorragie digestive et de surveiller I’évolution
(83). Les hémorragies digestives se tarissent spontanément dans 40 a 50 % des cas, mais si le
saignement persiste, des drogues vasoactives sont mises en route (80). La somatostatine ou

analogue est utilisée en premiére intention.

Dés que I’état hémodynamique est stable, une hémostase endoscopique par ligature ou
sclérose est effectuée en fonction des habitudes de I’endoscopiste et de la localisation
oesophagienne ou gastrique des varices (78, 80, 83).

Au décours, un traitement par inhibiteur de la pompe a protons, ou un antiacide (sucralfate)
sont débutés et maintenus pendant 5 jours. Ils diminueraient le risque de récidive
hémorragique précoce (80). Pendant une semaine, une alimentation liquide puis semi liquide

est indiquée.

Si I’hémorragie digestive est massive et incontrdlable par les méthodes
pharmacologiques, une sonde de tamponnement oesophagien est mise en place, et ne doit pas
rester en place plus de 12 a 24 heures (62, 78, 80, 83). Si malgré le traitement
pharmacologique et endoscopique le saignement persiste, un traitement par shunt chirurgical

porto-systémique ou par TIPS (utilisé plus rarement), est indiqué.
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B.Prévention secondaire des hémorragiques digestives

1.Les moyens
a.Les moyens pharmacologiques
i.Les bétabloquants

Mode d’action

Les bétabloquants non sélectifs agissent en diminuant la pression de la veine porte par
deux mécanismes :

- La diminution du débit cardiaque par action sur I’hypercinésie circulatoire (effet

béta-1)

- la vasoconstriction splanchnique (effet béta-2) qui provoque une diminution du flux

de la veine porte et des collatérales porto-systémiques, et de la pression intravaricéale.

Les béta-bloquants sont efficaces sur la prévention des hémorragies digestives quand
ils permettent la diminution du gradient de pression porto-cave (ou gradient de pression
hépatique) 4 un niveau inférieur 412 mmHg (le risque de saignement est alors presque nul) ou
la diminution de la pression portale initiale de 20 % (le risque d’hémorragie digestive est de

10 % a 2 ans chez les adultes cirrhotiques) (91).

Indications et posologie

Chez ’adulte

Les béta-bloquants non sélectifs, et notamment le propanolol, sont utilisés chez
’adulte atteint de cirrhose en prévention primaire et secondaire des hémorragies digestives,
en présence de VO de moyen ou haut grade. Les méta-analyses récentes chez 1’adulte, ont
montré en prévention secondaire la diminution de 63 a 42 % du risque des récidives
hémorragiques et une diminution de 27 % a 21 % de la mortalité aprés deux ans de traitement
(71, 55a, 90a). Les béta-bloquants, en prévention primaire, diminuent 1’incidence du premier
épisode de saignement de 50 % et la mortalité de 25 %(80).

Les études comparant les béta-bloquants a la sclérose endoscopique des varices, en
prévention secondaire, montrent que le traitement endoscopique est aussi efficace (récidive

hémorragique 34 a 53 % versus 37 & 57 % des cas) mais au prix de plus de complications, et
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avec une mortalité similaire (91). L’association des 2 traitements est plus efficace dans le
contrdle des varices qu’un seul traitement (75 % versus 45 %) (82). Les chiffres sont

similaires avec la ligature endoscopique.

En prévention primaire chez les adultes cirrhotiques, la ligature endoscopique des VO
semble étre aussi efficace que les béta-bloquants (6,8 % d’hémorragies digestives & 20 mois
versus 13 % pour le propanolol), mais avec moins d’effets secondaires (2 % versus 45 %)
(92). Cependant chez 1’adulte atteint de cirrhose, les béta-bloquants sont le traitement de
premiére intention en prévention primaire et la ligature endoscopique est réservée aux cas ou
Jes béta-bloquants ne peuvent étre prescrits (80). 11y a 41 a 64 % des patients qui ne sont pas
répondeurs (absence de diminution significative du gradient de pression hépatique) aux béta-
bloquants (91).

Des essais sont actuellement en cours, pour étudier ’efficacité de ’association des
bétabloquants et des dérivés nitrés de longue durée d’action, ou avec la prazosine ou la

clonidine.

Chez P’enfant

Chez I’enfant, il n’existe que peu d’études & ce sujet. L’étude de Shashidar et al (93),
portant sur 21 enfants, montre Iefficacité et la tolérance du propanolol en prévention
primaire et secondaire de I’hémorragie digestive (33 % de récidives hémorragiques et 25 %
échec en prévention primaire), avec peu d’effets secondaires (35 % des cas). La posologie
recommandée est supérieure a 1mg/kg/jour, fractionne en au moins trois fois pour obtenir une
diminution de la FC de 25 %. La compliance du traitement et la recherche de la posologie
optimale pour chaque malade semblent atre des facteurs déterminants dans Defficacité du
traitement. Cependant, cette étude est rétrospective, non randomisée, ouverte et avec une
population non homogene, elle ne tient pas compte du grade des varices et du stade de la
maladie hépatique sous-jacente. Dans deux autres études le taux de récidive des hémorragies
digestives était de 47 % aprés trois ans de traitement par béta-bloquant (80). Dans une
métanalyse d’études non contrdlées portant sur 62 enfants traités par béta-bloquant,
Iincidence de la premiére hémorragie digestive était de 21 %, ce qui n’est pas

significativement différent du taux trouvé chez les témoins dans les études d’adultes (80).

Le propanolol est débuté a la posologie de 1 mg/kg/jour. La dose est augmentée tous

les deux jours jusqu’a la diminution de 25 % de la fréquence cardiaque de base, avec une
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limite inférieure 4 55 bpm et le maintient de la TA systolique supérieure a 90 mmHg. Cette
posologie peut atteindre 9 mg/kg/jour. La dose journaliére est & donner en au moins trois fois
par jour (80, 92, 93). Dans ces conditions, le traitement est bien toléré et il y a peu d’effets

secondaires.

Actuellement les béta-bloquants peuvent étre indiqués chez I’enfant (56) :

En prévention primaire :
- IIs peuvent étre indiqués chez les enfants qui vivent isolés et n’ont donc pas acces a
des traitements endoscopiques en cas d’urgence, ou les porteurs des varices de haut
grade nécessitant de voyager en avion.

En prévention secondaire :
- Chez les enfants de moins de 2 ans avec de petites veines, pour lesquels le traitement
chirurgical n’est pas encore envisageable. Le propanolol peut étre indiqué en cas de
récidive hémorragique.
- Chez les enfants atteints d’obstruction diffuse du systéme porte ou avec une
situation anatomique particuliére rendant la dérivation porto systémique non

réalisable et si le traitement endoscopique est inefficace.

Effets secondaires et contre-indications

Les effets secondaires des béta-bloquants chez I’enfant sont peu fréquents (inférieurs
4 15 %) et peu importants (94, 80) : asthénie, dyspnée, rash urticarien n’empéchant pas la
poursuite du traitement (93), hypotension artérielle, bradycardie inférieure a 35 bpm,
dépression et céphalées. L’incapacité théorique du ceeur a s’adapter & une hypovolémie par
augmentation de la fréquence cardiaque en cas d’hémorragie digestive serait pour certains,
une limite au traitement. Chez 1’enfant, 1’augmentation du débit cardiaque se fait aux dépends
de la fréquence cardiaque et non du volume d’éjection systolique (80a).
Les contre-indications des béta-bloquants sont :

- L’asthme et broncho-pneumopathies chroniques obstructives

- L’insuffisance cardiaque décompensée, le bloc auriculo-ventriculaire de haut degré

non appareillé

- Le diabéte insulinodépendant
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ii.Les dérivés nitrés

Les dérivés nitrés agissent en diminuant la résistance vasculaire et donc la pression
portale. Leur efficacité est supérieure en association aux bétabloquants (92). Chez I’adulte,
I’isosorbide mononitrate peut &tre associé au propanolol en cas d’inefficacité de ce dernier

seul. Chez ’enfant il n’y a pas d’études a ce sujet.
b.Les méthodes endoscopiques

i.La sclérose endoscopique des varices

Principe
La sclérothérapie se fait sous anesthésie générale chez I’enfant (74). Le principe
consiste a arréter le saignement de la varice :

- En induisant une thrombose en injectant de produit dans la varice,
- Et/ou en comprimant la varice par une réaction inflammatoire provoquée par
I’injection para-varicéale de produit sclérosant. Cette réaction inflammatoire provoque
aprés plusieurs séances, une fibrose des varices.
- L’agent sclérosant est injecté en intra ou paravariqueux (a 1 cm de la varice), ou dans

les deux localisations simultanément.

Les agents sclérosants

Les agents sclérosants les plus fréquemment utilisés sont le polidocanol a 1 % ala
dose de 0,5 2 1 ml/kg/session (74) et ’oléate d’éthanolamine & 5 % a la dose de 1ml par
injection avec un maximum de 10 al5 “ml par séance (80a). Le cyanoacrylate est utilisé
préférentiellement dans la sclérose des varices gastriques.

Ia thrombine humaine ou bovine en injection intra-variqueuse a été utilisée, avec une
bonne efficacité (80, 81, 90). Cette technique parait plus avantageuse car elle provoque peu
d’effets secondaires et les complications allergiques et infectieuses restent théoriques (90a).
L’injection de thrombine a été utilisée ponctuellement chez I’enfant pour le traitement des
ruptures de VO (80a). Des études randomisées complémentaires semblent nécessaires pour

confirmer son efficacité.
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Fréquence des séances

La fréquence des séances de sclérothérapie est d’une par semaine pendant trois
semaines puis une toutes les trois semaines jusqu’a éradication compléte des VO (74). Puis
un contrdle endoscopique est prévu tous les trois a six mois a la recherche de nouvelles

varices.

Incidents

Les incidents observés aprés une séance de sclérothérapie sont (95) :

- Une fievre transitoire due a la réaction inflammatoire aprés sclérose qui disparait
spontanément dans les 48 heures.

- Des douleurs thoraciques, une dysphagie et une odynophagie transitoires qui
disparaissent avec un traitement antalgique simple.

- Des ulcérations du bas cesophage, superficielles et asymptomatiques qui apparaissent
lorsque les séances sont rapprochées et que la quantité du produit injecté est importante.
- Des épanchements pleuraux de faible abondance et asymptomatiques qui ne justifient

pas de radiographie de contrdle systématique.

Les complications de la sclérothérapie des varices oesophagiennes sont (95) :

- Les hémorragies digestives secondaires & des saignements dans les points d’injection
(2 2 3 %), a des ulcéres hémorragiques du bas cesophage survenant du deuxiéme au
vingtiéme jour aprés la séance de sclérothérapie (2 a 24 %), a des hématomes de
I’;esophage dans les quarante huit heures suivant la séance (2 %). Plus tard, les
hémorragies digestives seront la conséquence de 1’apparition de varices ectopiques et
de ’apparition de gastropathie congestive hypertensive.

- La perforation oesophagienne (1 a 4 %) qui est observée en cas de séances trop
rapprochées, d’utilisation d’un endoscope rigide, d’utilisation d’une sonde de
tamponnement aprés une séance de sclérothérapie. L agent sclérosant provoque la
nécrose transmurale de la paroi, puis un abcés périoesophagien et une fistule
oesophago-médiastinale, pleurale ou bronchique. La mortalité est supérieure a 50 %

dans cette complication.
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- Les sténoses oesophagiennes (0 a 39 %), dont le mécanisme est I’effet directement
fibrosant des produits injectés et la diminution de la clairance oesophagienne de
’acide par la sclérothérapie.

- Les troubles moteurs de 1’cesophage sont observés quel que soit le produit et le type
d’injection.

- Les complications pleuro-pulmonaires sont représentées par les pneumopathies
d’inhalation (& prévenir par une intubation orotrachéal), par des épanchements
pleuraux abondants (secondaires a la réaction pleurale 4 1’extravasation du produit
sclérosant), par des péricardites aigues et des tamponnades, de méme mécanisme que
la pleurésie.

- Les complications infectieuses sont les bactériémies et les septicémies a germes
commensaux de la peau et de ’oropharynx, compliqués de méningites et d’abces
cérébraux, d’endocardite chez les porteurs de valve.

- Les thromboses veineuses mésentériques et portales se voient aprés une injection

intravariqueuse de produit sclérosant qui se complique d’une thrombose de la veine
péri-oesophagienne qui s’étend vers la veine coronaire stomachique puis vers la veine
porte.

- Les complications neurologiques, hémiplégie, paraplégie, accident ischémique

transitoire sont secondaires aux embols de produit sclérosant dans les artéres

cérébrales et médullaires.

En pratique pour éviter toutes ces complications, il faut (74, 76, 80, 89) :
- Effectuer la séance de sclérose des VO apres intubation orotrachéale,
- Eviter la pose d’une sonde de tamponnement oesophagien aprés une séance de
sclérothérapie,
- Utiliser une aiguille de longueur inférieure & 4 mm,

- Prescrire du sucralfate ou de I’oméprazole pendant la durée du traitement.

Efficacité

La sclérothérapie est efficace dans 1’éradication des VO dans 90 % des cas (74, 80).
Le taux de récidive des hémorragies digestives aprés éradication des VO a 25 mois est de 6,8

% et le taux de mortalité est de 5 % (74).
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ii.La ligature endoscopique des varices

Principe

La ligature des VO est effectuée chez I’adulte depuis 1989 (96). La muqueuse et la
sous muqueuse contenant les varices est strangulée ce qui provoque leur thrombose. 11 est
possible de ligaturer plusieurs varices au cours d’une méme insertion du fibroscope
(endoscope multibande). Les varices distales sont traitées en premier ensuite les proximales.
Pendant 24 heures le régime est constitué¢ de boissons uniquement, puis d’aliments légers. Un
traitement par sucralfate peu étre associé.

Chez I’enfant la ligature endoscopique des varices s’effectue sous anesthésie générale,
’endoscope n’a pas de surtube a cause de la petite taille de la bouche oesophagienne.
L’endoscope étant plus grand que pour la sclérose, la ligature n’est pas possible chez les plus
petits enfants. L’aspiration de la muqueuse est prudente car la muqueuse oesophagienne est

peu épaisse, il n’y a pas d’introduction répétée de I’endoscope (83).

Les complications
Les complications de la ligature endoscopique des varices sont (96):
- Les ulcérations superficielles,
- Les douleurs rétrosternales (10 & 15 % des cas), la dysphagie transitoire (80),
- La fiévre,
- La rupture de I’cesophage par le tube,
- Les sténoses oesophagiennes, qui sont rares chez 1’adulte et qui n’ont pas été

rapportées dans la littérature chez 1’enfant.

Les avantages :

La ligature endoscopique des VO présente plusieurs avantages par rapport a la
sclérose (73, 83, 96) :

- La durée des séances de ligature est plus courte et le nombre de séances pour

I’éradication des varices est moindre (en moyenne 4 séances versus 6)

- Le taux de récidive du saignement est plus faible (4 % contre 25 % avec p=0,049),

probablement parce que les récidives de saignement se font le plus souvent dans les
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premiéres semaines suivant la premiére hémorragie et la durée de I’éradication des
varices par ligature est plus courte.

- Le taux de complications est moindre avec la ligature (56 % contre 16 %).

La fréquence des récurrences des VO apres éradication est plus élevée avec la ligature
(17,4 % contre 10 %), et la technique est plus difficile, il faut donc qu’elle soit pratiquée par

des opérateurs entrainés (73).

Le minisnare détachable

Le minisnare est une technique de ligature multibande, mais sans 1’utilisation de surtube.
I a été initialement utilisé pour la résection de lésions muqueuses surélevées, car il diminue
le risque de saignement. Il peut étre utilisé pour la ligature des VO, mais la ligature des
varices gastriques est difficile avec cette technique. L’avantage du minisnare est 1’absence
d’utilisation de surtube, ce qui permet d’avoir une image claire de I’cesophage, et le nombre

illimité de ligatures qu’il peut effectuer (90, 81).
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Tableau N°5: Résultats d’une métanalyse de séries pédiatriques comparant

sclérothérapie et ligature endoscopique dans la prévention secondaire des

hémorragies digestives d’aprés McKiernan (80a).

Ligature Sclérose

endoscopique endoscopique
Nombres de Patients 96 399
Eradication des varices (%) 80 83
Moyenne de séances
pour I'éradication de varices 3,2 5.2
Resaignement aprés éradication (%) 12 26
Sténose de 'cesophage (%) 0 12
Récurrences des varices (%) 10,4 12,5
Récurrence de
I'hémorragie digestive (%) 4

Mort par hémorragie (%)

iii.Les autres traitements endoscopiques

Les clips vasculaires
IIs ont été décrits pour le contrdle du saignement artériel a la base des ulceres
peptiques. Dans une étude japonaise les clips vasculaires ont été appliqués chez des enfants
au niveau de varices oesogastriques avec un taux de succés de 100 %. Des études
complémentaires sont nécessaires pour confirmer I’efficacité de cette méthode dans

I’hémorragie digestive par rupture de VO (78, 90).

La coagulation avec le plasma argon

Elle a été récemment utilisée pour induire des brilures superficielles et la fibrose de la
mugqueuse oesophagienne aprés 1’éradication des varices. Les effets a long terme ne sont pas

€ncore connus.

Les traitements endoscopiques sont envisagés en premiére intention en période aigué

et en prophylaxie secondaire des hémorragies digestives. Une préférence semble se dégager
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pour la ligature endoscopique. Leur utilisation peut étre limitée car ils ne corrigent pas I’HTP,
et qu’ils pourraient favoriser I’apparition de varices ectopiques ainsi que l’apparition de

gastropathie congestive d’HTP (81, 90).

c.Les méthodes radiologiques

i.Le TIPS (Transjugular intrahépatic portosystemic shunt)

Le principe de cette thérapeutique est de créer un canal entre la veine sus-hépatique et
une branche-intra hépatique de la veine porte. Un guide est introduit par la veine jugulaire
interne jusqu’a la veine hépatique, puis il est poussé a travers le parenchyme hépatique,
jusqu’a une branche de la veine porte. Une dilatation par ballonnet est effectuce et un stent
métallique extensible est introduit dans le tunnel préformé. Une portographie vérifie la
décompression de la veine porte. La surveillance de la perméabilité du TIPS se fait par
échographie doppler a J1, & 3 mois et & 6 mois aprées la pose (97, 98).

Chez I’enfant, le placement du TIPS se fait sous anesthésie générale, le guide est plus
petit que chez I’adulte (40 cm de long, 18 Gauge), le stent est plus court (42 mm de long) et
le ballon de dilatation mesure 6 & 10 mm. Il n’y a pas d’études randomisées chez I’enfant,
mais 1’expérience chez 1’adulte montre que le TIPS peut étre utilisé en deuxiéme intention
dans les hémorragies digestives réfractaires au traitement endoscopique et

pharmacologique.(80)

Les indications du TIPS dans I’HTP extra-hépatique sont (97, 98, 99) :
- Les hémorragies digestives réfractaires par rupture de VO ne répondant pas au
traitement endoscopique ou pharmacologique,
- Les varices gastriques,
- L’hypersplénisme sévére (indication controversée),
- Le syndrome hépato-pulmonaire (dans ce cas, le TIPS est un traitement palliatif en

’attente d’une transplantation pulmonaire)

Les contre-indications du TIPS sont (97, 98) :
- L’insuffisance cardiaque congestive,
- L’HTAP supérieure 4 40 mmHg,

- L’encéphalopathie hépatique avec shunt spontané,
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- La septicémie,

- La maladie polykystique du foie.

Les complications du TIPS sont I’hémopéritoine, les sténoses et les occlusions
précoces ou tardives du TIPS et I’encéphalopathie hépatique (peu fréquente en cas d’HTP
préhépatique) (97, 98).

Chez I’enfant atteint d’HTP extra-hépatique, le TIPS est donc un traitement de 2°™
intention de I’hémorragie digestive aigué utilisé en cas d’échec du traitement endoscopique et
pharmacologique (78, 80, 62). En prévention secondaire, il est réservé aux enfants qui ont
une récidive d’hémorragie digestive malgré un traitement endoscopique, et qui sont candidats

a une transplantation hépatique (80).

ii.Les autres méthodes radiologiques

L’embolisation vasculaire

Elle consiste en l’injection de colle biologique par voie endovasculaire. La voie
d’abord peut étre transjugulaire ou transcostale. Cette technique est difficile et moins efficace

que le traitement endoscopique (76).

La pose d’un stent et la recanalisation de la veine porte obstruée par voie
Lap un a p

percutanée
Chez I’enfant, cette technique a été décrite par Cwikiel et a/ (100). Elle a été utilisée

chez un petit enfant atteint de thrombose portale, avec de lourds antécédents d’hémorragies
digestives récurrentes malgré un traitement endoscopique, et chez qui la chirurgie n’était pas
possible. La pose d’un TIPS était impossible a cause du petit calibre des veines portes intra-

hépatiques.
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d.Les traitements chirurgicaux

i.Indications

Pour certains (55, 56), les shunts chirurgicaux sont un traitement de premiére
intention en prévention secondaire des hémorragies digestives dans le cadre de I’OPEH.
L’amélioration des techniques chirurgicales, qui sont faites en un temps, et du nursing mis en
place, permettent aux interventions chirurgicales d’étre associées a (55, 67) :

- Une faible mortalité per et post opératoire,

- Une durée de vie longue des shunts,

- Un risque faible de récidives hémorragiques car ils diminuent ’HTP,

- Un risque trés faible d’encéphalopathie hépatique puisque la fonction hépatique
est normale.

- L’amélioration de I’hypersplénisme,

- La correction du retard de croissance,

- La correction des troubles de la coagulation (67).

Pour d’autres, les indications du traitement chirurgical sont limitées a (78) :
- L’échec du contrdle des hémorragies digestives par des méthodes médicales,
- Aux varices gastriques qui saignent,
- un hypersplénisme majeur,
- Des varices ectopiques hémorragiques,
- Une thrombose isolée de la veine splénique.
D’autres indications plus controversées sont un groupe sanguin rare, la non

compliance au traitement endoscopique, et 1’isolement géographique.

Tous les enfants ne peuvent bénéficier pas de ce traitement car chez certains leur
anatomie n’est pas favorable & ce type d’intervention (calibre des vaisseaux trop petit), ou la
thrombose des vaisseaux du systéme porte est trop extensive, ou pour d’autres il existe une

splénectomie préalable ou un échec antérieur a la réalisation d’un shunt.
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ii.Les techniques chirurgicales

Les shunts porto-caves non sélectifs

Les shunts totaux décompriment totalement le systéme porte et dévient tout le sang
portal vers la circulation systémique, le foie ne regoit plus que du sang artériel. Ce sont des
shunts porto-caves latéro-latéraux ou latéro-terminaux (55, 56, 78, 80, 90).

Les anastomoses porto-caves avec interposition en H d’un greffon en
polytétrafluoroéthyléne (comme 1’anastomose mésentérico-cave) sont des shunts non
sélectifs partiels qui permettent le maintient d’une perfusion portale hépatique partielle
(annexe N°5). Les complications des shunts non sélectifs sont :

- Les thromboses du shunt (2 a 11 %) (55, 78)
- Les récidives d’hémorragies digestives (10 %) (80),
- Le risque d’encéphalopathie (peu fréquent).

- Le syndrome hépato-pulmonaire (80).

Le petit calibre des veines abdominales peut étre une contre-indication transitoire a la
chirurgie. Pour certains, les anastomoses porto-caves ne doivent étre proposées qu’a partir de
I’4ge de 8 ans (1), pour d’autres, elles peuvent étre proposées a n’importe quel 4ge hormis les
enfants de moins de 2 ans (55, 56).

Les shunts porto-caves sélectifs

Ces anastomoses porto-caves décompriment le réseau veineux gastro-splénique, la

perfusion portale est maintenue par la veine mésentérique supérieure (78, 90).

Les complications de ces anastomoses sont : la récidive des hémorragies digestives

(10 %) (80), et la dysfonction du shunt. Cependant il n’y a pas d’encéphalopathie.
Les contre-indications sont la thrombose de la veine splénique, une splénectomie
préalable, et un état prothrombotique préalable qui provoquerait la thrombose progressive du

shunt (1).

Le plus fréquent est le shunt spléno-rénal distal ou anastomose de Warren (annexe

N°5). La veine splénique est anstomosée & la veine rénale gauche. Elle draine le sang de
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I’estomac et de I’cesophage par I’intermédiaire des vaisseaux courts et de la veine cardio-
tubérositaire postérieure. La ligature de la veine coronaire stomachique contribue a favoriser
ce drainage vers la veine splénique, le sang de la veine mésentérique supérieure continue a se
déverser dans la veine porte et maintient donc un débit important dans celle-ci. Avec le
temps, ce shunt tend & se reconnecter avec la veine porte a travers les branches pancréatiques
de la veine splénique qui s’élargissent progressivement. Ce type de shunt perd donc sa

sélectivité et devient un shunt porto-systémique partiel ou méme total (90).

11 existe d’autres shunts sélectifs:
- Le shunt spléno-cave distal,
- Le shunt gasto-rénal gauche (anastomose entre la veine gastro-épiploique et la veine

rénale gauche) (1).

Le shunt méso-portal gauche ou Rex shunt

Cette technique a été décrite pour la premiére fois par de Ville de Goyet en 1996 chez
I’enfant atteint de TVP aprés une transplantation hépatique puis en 1999 chez les enfants
porteurs de thrombose veineuse ombilicale congénitale (101, 102). Ce shunt consiste a
contourner I’obstruction de la veine porte, restaurer le flux hépatopéte portal physiologique et
décomprimer le réseau porte. La technique opératoire consiste a anastomoser la veine
mésentérique supérieure a la veine porte gauche par I’intermédiaire d’un greffon veineux (la
veine jugulaire interne droite ou gauche). Un traitement anticoagulant pendant trois mois
aprés la chirurgie est nécessaire. La surveillance du fonctionnement du shunt se fait par

échographie doppler.
Les conditions de réalisation de ce pontage sont la structure hépatique normale,
I’absence d’un état d’hypercoagulabilité, et l’accessibilité chirurgicale de la portion

ombilicale de la veine porte (102).

Il faut effectuer une angio-IRM cérébrale afin de s’assurer qu’il n’existe pas

d’anomalies préalables contre-indiquant le prélévement de la veine jugulaire interne.
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Cette chirurgie doit s’effectuer avant 1’dge de 10 ans, car les collatérales porto-
systémiques abdominales sont moins développées, et les structures anatomiques mieux

identifiées a cet 4ge (101, 102).

Les autres techniques chirurgicales

Ces techniques ne sont pas indiquées s’il y a d’autres possibilités thérapeutiques (1,
55, 78, 90). L’ablation chirurgicale des varices est proposée si les shunts sont impossibles, ou
s’il existe un échec a un shunt préalable. La transsection oesophagienne est utilisée quand les
autres techniques médicales et chirurgicales sont contre-indiquées, ou en urgence devant une
hémorragie digestive non contrdlée par les autres techniques. La dévascularisation
oesophagienne ou gastrique simple a aussi été proposée. La splénectomie est rarement

indiquée en cas d’hypersplénisme.

La transplantation hépatique

La transplantation hépatique est le traitement définitif de I’HTP avec cirrhose ou autre

perturbation de la fonction hépatique (103).

Les indications de la transplantation hépatique sont (103) :
- Une maladie du foie terminale caractérisée par (103) :
Une insuffisance hépatocellulaire séveére,
Une ascite réfractaire nécessitant des ponctions évacuatrices répétées,
Une infection du liquide d’ascite,
Une encéphalopathie grave ou récidivante,
Des hémorragies digestives malgré un traitement pharmacologique et/ou
endoscopique bien conduit.
- L’HTAP est une indication formelle de transplantation hépatique et ce dés les stades
précoces de la maladie pulmonaire, quelque soit le stade de la maladie hépatique (64,
19).
- Le syndrome hepato-pulmonaire peut étre amélioré ou guéri par la transplantation
hépatique dans 80 % des cas. Le délai de guérison aprés la chirurgie peut étre long,

jusqu’a 14 mois (104).
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- Le syndrome de Budd-Chiari (33, 34),
- Les maladies polykystiques du foie (103).

Les candidats a la transplantation hépatique doivent bénéficier d’un traitement
pharmacologique et endoscopique conventionnel en cas d’hémorragie digestive. Les risques
d’ulcéres, secondaires a la sclérose endoscopique, apparaissant aprés une transplantation

éventuelle, font préférer la ligature a la sclérose endoscopique (80a).

Si les méthodes endoscopiques et pharmacologiques sont inefficaces pour le traitement
de I’hémorragie par rupture de varices oesophagiennes, un traitement par TIPS (si le patient
nécessite une transplantation hépatique) ou shunt porto-systémique (si le patient a un foie
sain) est envisagé (62, 78, 80, 83). Le TIPS permet d’améliorer 1’état nutritionnel avant la
transplantation hépatique ainsi que de diminuer I’"HTP ce qui permet de raccourcir le temps
opératoire (97).

L’existence d’interventions chirurgicales antérieures peut géner la chirurgie de la
transplantation (103). Les dérivations portales qui génent le moins 1’abord hépatique sont
celles qui sont réalisées a distance :

- Soit dans I’étage sous-mésocolique (anastomose mésentérico-cave),

- Soit dans I’hypochondre gauche (anastomose splénorénale proximale et distale).

Dans le cas d’anastomose chirurgicale préalable, le risque de complications veineuses
(TVP) de la transplantation est le plus fréquent; il est donc impératif de clore la dérivation

déja réalisée afin d’assurer un flux portal suffisant a la greffe hépatique.

2.Les indications

Les données pédiatriques montrent que le taux de récidive d’hémorragie digestive est
de 80 % (80). Tous les enfants ayant eu une hémorragie par rupture de varices doivent

bénéficier d’une prophylaxie secondaire.

a.Le traitement endoscopique

Le traitement endoscopique est le traitement de premiére ligne pour la prévention des

récidives hémorragiques par rupture de VO.
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i.La sclérose endoscopique des varices

Il n’y a pas d’études randomisées chez I’enfant mais plusieurs études longitudinales
ont montré que le taux de récidive hémorragique est diminué. Les VO sont éradiquées dans
83 % des cas et la mortalité due aux hémorragies digestives est de 2 %. Cependant il y a de
nombreuses complications, les sténoses oesophagiennes apparaissent dans 12 % des cas, la
récurrence des varices dans 12,5 %, et la récurrence des hémorragies dans 9 % (tableau N°4).
Les varices gastriques sont éradiquées avec [I’injection d’HISTOACRYL®

préférentiellement.

ii.La ligature endoscopique des varices

Chez les adultes les études ont démontré que la ligature endoscopique est la méthode
de choix pour la prévention secondaire. Comparée & la sclérose endoscopique, la ligature
endoscopique des varices entraine moins de complications, moins de récidives
hémorragiques, une amélioration du taux de survie et nécessite un nombre moins important
de séances pour éradiquer les varices.

Chez I’enfant il y a peu d’études comparant les deux techniques. L’étude de Zargar et
al (73) comparant les 2 techniques semble confirmer les données trouvées chez I’adulte. 11

semble donc que la ligature endoscopique des VO soit le traitement endoscopique de choix.

b.Le traitement médical

Les bétabloquants sont utilisés chez 1’adulte pour la prophylaxie secondaire des
hémorragies par rupture de VO. Des études ont monté que le taux de récidive diminue de 63
4 42 % et la mortalité diminue de 27 % & 21 % aprés 2 ans. La sclérose endoscopique des
varices est supérieure au traitement par bétabloquants mais 1’association des 2 traitements est

supérieure a un seul traitement (80).
Chez I’enfant 1’expérience est limitée, et il n’y a pas de données suffisantes pour

proposer le traitement par bétabloquants seuls ou en association avec les méthodes

endoscopiques en prévention secondaire.
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c.Le traitement chirurgical

Le traitement chirurgical semble étre pour certains le traitement de choix de la
prévention secondaire des hémorragies digestives. En effet on traite ’HTP et ses
conséquences, et la chirurgie est bien tolérée puisque la fonction hépatique est normale (78).
Les shunts chirurgicaux seraient indiqués quel que soit I’dge de l’enfant (55, 56). La
prophylaxie secondaire des hémorragies digestives chez Emilie et Marine a été une

anastomose mésentérico-cave.

Le shunt méso-portal développé par De Ville de Goyet, qui est un shunt
physiologique, devrait étre I'intervention de choix, s’il est réalisable, dés qu’un shunt
chirurgical est indiqué (62, 80, 101, 102).

C.Prophylaxie primaire

Les hémorragies par rupture de varices sont mieux tolérées par I’enfant atteint d’HTP
extrahépatique que par les enfants atteints de cirrhose, puisque la fonction hépatique est
normale. Cependant bien que le risque de mortalité soit faible, il n’est pas négligeable. La
prophylaxie primaire (pharmacologique, endoscopique ou chirurgicale) de I’hémorragie
digestive doit étre discutée au cas par cas en fonction de I’age de I’enfant, de la pathologie
hépatique sous-jacente, de 1’éloignement de ’enfant par rapport a un centre hospitalier (12,
80).

Une liste de médicaments contre-indiqués qui contiennent de 1’aspirine ou des anti-
inflammatoires est remise a la famille. Pour certains, un pansement gastrique ou un

traitement par IPP est indiqué aux changements de saison (82).

Un traitement par béta-bloquant non sélectif (propanolol) peut étre proposé au cas par
cas et en ’absence de contre-indication, a une dose supérieure a 1 mg/Kg/jour a donner en
plusieurs fois par jour, en diminuant la fréquence cardiaque de 25 %. Certains on proposé
d’augmenter progressivement la posologie jusqu’a obtenir 1’effet thérapeutique souhaité en

I’absence d’effets secondaires (94).

Le traitement endoscopique prophylactique a été étudié dans une étude qui s’intéresse

a la sclérose endoscopique préventive des hémorragies digestives (105), montre que cette
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technique réduit le risque de rupture de varices de 42 4 6 % et réduit le risque d’hémorragies
digestives d’autres étiologies de 48 a 24 %.
Le traitement endoscopique prophylactique peut étre utilisé chez les enfants :
- Chez ceux habitant dans des endroits isolés et ayant un accés difficile aux soins
d’urgences.
- Chez les enfants avec des varices de haut grade et qui ont besoin de voyager en
avion (80)

Le traitement chirurgical peut étre proposé au cas par cas. Cependant il n’y a pas de

données chez 1’enfant concernant le shunt préventif (55).

En conclusion, il n’y a pas suffisamment de données pour rendre systématique le
traitement prophylactique des hémorragies digestives chez I’enfant atteint d’HTP. Les
quelques études existantes ne montrent pas une diminution de la mortalité. Il y a peu de
données pour recommander un type de prophylaxie donné. Les bétabloquants semblent ne
pas étre efficaces. La ligature endoscopique des varices qui a moins d’effets secondaires que
la sclérose endoscopique, semble étre une bonne technique de prévention primaire.

Des études a ce sujet doivent étre effectuées pour confirmer ces données. Aurélie
(observation N°3) n’a pas bénéficié, a ce jour, de prophylaxie primaire de I’hémorragie

digestive aigué.
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VIL.DISCUSSION

A.Analyse clinique et paraclinique

1.Mode de découverte du cavernome porte

a.Age de découverte du cavernome

Le diagnostic d’un cavernome porte est porté & un dge variable, mais le plus souvent
avant 5 ans lors d’une hémorragie digestive ou lors de la découverte d’une splénomégalie.
L’étiologie du cavernome porte n’a pas d’influence sur I’dge de diagnostic (13, 3, 86a). Dans
I’étude de Bernard et al (12), on observe un pic de 1’incidence des hémorragies digestives
entre 1 et 5 ans, un deuxiéme pic étant observé a I’adolescence (entre 10 et 15 ans). L’étude
de Webb et al (45) retrouve un pic d’incidence des hémorragies digestives entre 2 et 9 ans.
Dans cette étude, une augmentation de la fréquence et de la sévérité des hémorragies
digestives est observée pendant 1’adolescence (32 enfants sur 55 saignent pendant
I’adolescence, et 4 d’entre eux décéderont d’une hémorragie digestive), puis I’incidence des
hémorragies diminue & 1’dge adulte grace au développement des anastomoses porto-caves

spontanées.

Emilie (observation N°1) et Marine (observation N°2) présentent un épisode de
saignement digestif a respectivement 9 et 12 ans. Les 2 enfants présentent des anastomoses
porto-caves spontanées bien visibles & I’artériographie et a4 I’angio-IRM. En effet, Marine
présente des veines de dérivation coronaire stomachique et gastrique postérieure, et Emilie
présente une circulation collatérale porto-systémique se dirigeant vers le rétropéritoine et
1’arc réno-azygo-lombaire gauche. Ces anastomoses, en abaissant la pression portale, ont pu
contribuer a retarder I’Age de survenue de la premiére hémorragie digestive. Mais bien que
les shunts spléno-rénaux spontanés sont présents dans 16 & 37% des cas d’HTP (6), leur débit
est souvent insuffisant pour abaisser la pression dans le systéme porte. Le role du
développement des anastomoses porto-caves spontanées dans la prévention des hémorragies

digestives par rupture de varices oesophagiennes reste controversée (12, 45, 106, 106 bis).
Aurélie (observation N°3) n’a pas présenté d’épisode d’hématémeése ni de rectorragie

mais une spoliation sanguine digestive microscopique mise en évidence par une carence

martiale chronique.
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L’hémorragie digestive est le risque le plus important chez les enfants atteints
d’obstruction porte puisque 80 % d’entre eux auront au moins un épisode de saignement (12,
106 bis) dans I’évolution de I’HTP, et que le risque de décés est de 2 & 5 % a chaque épisode

aigu.

b.Les circonstances de découverte du cavernome porte

i.Les facteurs de risque

Le cavernome porte a été diagnostiqué dans deux de nos observations (N°1 et 2) lors
d’hémorragies digestives, dont 'une a été massive et a mis en jeu le pronostic vital
(observation N°2). Il s’agissait d’hémorragies digestives spontanées, sans notion de prise
d’aspirine ou d’épisode infectieux précédent ’hématémése. Selon les études, une prise
d’aspirine récente est retrouvée dans 20 & 30 % des cas précédant I’épisode hémorragique et

les épisodes infectieux précédant le saignement sont fréquents (12, 45).

Pour Aurélie (observation N°3) le diagnostic a été fait lors d’une exploration de

splénomégalie avec hypersplénisme.

ii.Les signes précédant le diagnostic de cavernome porte

Chez I’enfant, la présence de varices rectales ou d’hémorroides est exceptionnelle et
doit faire rechercher une obstruction des veines abdominales et notamment une TVP. Les
varices ano-rectales de haut grade sont en trés spécifiques d’une HTP extra hépatique (1,
107). L’étude rétrospective de Heaton et al (63), portant sur 58 enfants atteints d’obstruction
porte extrahépatique, d’4ge moyen de 6,4 ans, retrouve des hémorroides chez 5,1% d’entre
eux. Selon ’auteur, les hémorroides étant exceptionnelles chez 1’enfant, leur présence était
donc la conséquence de I'HTP. L’étude rétrospective de Chawla et al (68) portant sur 72
patients (enfants et adultes) atteints de HTP, dont 25 étaient atteints de cirrhose et 47 d’HTP
non cirrhotique (dont 37 atteints d’OPEH), retrouve la présence de varices ano-rectales chez
94 % des patients atteints d’OPEH (dont 43 % de haut gfade) et 56 % des malades des
cirthotiques (dont 16 % de haut grade) (p<0,01). De plus les risques d’hémorragie digestive
par rupture de VO sont plus élevés chez les patients ayant des varices rectales que chez les

autres (95 % versus 5 %).
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Marine (observation N°2) a présenté¢ des hémorroides sus et sous pectinéales
invalidantes dés 1’4ge de 3 ans, ayant nécessité une cure chirurgicale. Rétrospectivement, et
compte tenu de ses antécédents de septicémie sur cathéter veineux ombilical, facteur de

risque majeur de cavernome porte, le diagnostic d’HTP aurait pu &tre évoqué.

Aurélie (observation N°3) est atteinte d’un syndrome de Turner. Une splénomégalie
est palpée dés I’age de 15 mois et non explorée. Le diagnostic ne sera fait qu’a 1’age de 4 ans
lors d’une échographie abdominale dans le cadre des explorations de cette splénomégalie. La
splénomégalie dans le syndrome de Turner, peut s’intégrer dans le cadre d’une malformation
lymphangiomateuse de la rate qui compte tenu de son caractére exceptionnel, doit rester un
diagnostic d’élimination. Une recherche étiologique doit étre réalisée devant toute

splénomégalie persistante de I’enfant.

Emilie (observation N°1) n’a aucun antécédent néonatal particulier. Une
thrombopénie isolée modérée est découverte de fagon fortuite lors d’un bilan biologique
préopératoire, I’examen clinique est normal, des explorations complémentaires limitées a des
sérologies virales sont effectuées et n’apportent pas le diagnostic. La numération plaquettaire
ne sera pas recontrdlée. Il semble cependant difficile d’évoquer le diagnostic d’HTP sur une

thrombopénie isolée.

c.Les autres signes d’HTP

i.Le retard de croissance

Dans 50 % des cas d’enfants atteints de cavernome porte, on observe un retard de
croissance pouvant étre attribué a ’HTP seule (1, 5, 7, 8). Parmi nos 3 observations, seule
Aurélie (observation N°3) présente un retard de croissance, prédominant sur la croissance
staturale. Ce retard statural est un des signes constants du syndrome de Turner et ne peut étre
attribué dans ce cas a4 I’'HTP.

La taille moyenne finale des jeunes filles atteintes de ce syndrome et non traitées par
GH est comprise entre 139 et 147 cm (inférieure de 21 cm par rapport a celles de la
population générale). Seul 10 % d’entre elles auront une taille adulte supérieure ou égale a
150 cm (108, 109, 110). Si la GH est débutée t6t (avant 1’dge de 8ans) et que la

supplémentation en oestrogénes a petite dose est débutée aprés 14 ans, la taille finale est
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améliorée de 10 cm en moyenne. La taille définitive n’est améliorée que de 3 & 8 cm si la GH
est débutée trop tard (aprés 13ans) ou que les oestrogénes sont donnés trop tot ou a des
posologies trop élevés.

Dans I’étude de Johnston et al (109) 49 filles atteintes du syndrome de Turner dont la
moyenne d’dge était de 9,1 ans, ont été traitées par GH et de faibles doses d’oestrogénes. La
taille finale a été améliorée, par rapport a la taille finale attendue, de 5 cm chez 36% d’entre
elles et de 7,5 cm ou plus chez 20 %. 31 % des jeunes filles ont atteint une taille finale
supérieure ou égale & 150 cm. Celles dont le gain de taille était le plus important étaient celles
dont le traitement avait été débuté le plus tot, et qui avaient bénéficié du traitement le plus

long.

Dans le cas d’Aurélie, le traitement par la GH institué des I’dge de 18 mois a une
bonne efficacité. Cependant L’HTP pourrait étre un facteur expliquant 1’efficacité modeste

du traitement par GH, si un ralentissement de la croissance était observé (annexe N°7).

ii.La circulation collatérale abdominale

La circulation veineuse collatérale est rare dans I'HTP extrahépatique puisque la
dérivation antérieure (veine para-ombilicale) est située en aval de I’obstruction porte.

Marine (observation 2) et Aurélie (observation N°3) ont présenté une circulation
veineuse collatérale abdominale intermittente et permanente respectivement. Chez ces deux
enfants, I’obstruction porte est étendue aux veines portes droite et gauche. La veine para-
ombilicale est donc située en amont de I’obstacle et la circulation collatérale abdominale est

visible en permanence ou lors des poussées d’HTP.

iii. Encéphalopathie hépatique

Aucune des trois enfants n’a présenté d’encéphalopathie hépatique, ni au moment du
diagnostic ni aprés dérivation porto-cave. Leur fonction hépatique est normale au moment du
diagnostic, ce qui explique I’absence d’encéphalopathie porto-cave.

Dans les cas de Marine (observation 2) et d’Emilie (observation 1) qui sont porteuses
d’un  shunt chirurgical non sélectif (shunt mésentérico-cave), aucun épisode

d’encéphalopathie n’a été observé (1 et 7 ans aprés la chirurgie respectivement). Ceci
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correspond aux données de Orloff et al (55) et Alvarez et al (56) ne retrouvant aucun épisode

d’encéphalopathie porto-cave dans leurs séries respectives.

2.Sur le plan biologique

a.La fonction hépatique

Une cytolyse minime est présente au diagnostic chez une seule de nos trois patientes
(observation N°3). Chez Emilie (observation N°1), une perturbation de la fonction hépatique
apparait 6 ans aprés la chirurgie de dérivation, avec une cytolyse modérée, cholestase
importante (y-GT a 12 fois la normale, bilirubinémie discrétement élevée et PAL normales).

Ces perturbations sont liées au développement d’une hyperplasie nodulaire multifocale.

b.Les troubles de la coagulation

Des anomalies modérées de I’hémostase sont présentes dans prés de la moitié des cas
rapportés dans la littérature (111). Ces anomalies de I’hémostase sont variables d’un moment
a I’autre et sont indépendantes des hémorragies digestives. Elles concernent surtout le facteur
V et le fibrinogéne. Elles sont compatibles avec I’hypothése d’une coagulation intra
vasculaire locale sur les parois veineuses altérées des anastomoses porto-systémiques
spontanées et chirurgicales et vont contre I’hypothése d’une insuffisance hépatocellulaire (1,
53, 66, 80).

Pour d’autres, les troubles de la coagulation sont en rapport avec la diminution du flux
veineux portal atteignant le foie. Dans une étude de Dubuisson et a/ (112) une amélioration
des troubles de la coagulation n’a pas été constatée chez 7 enfants ayant bénéficié d’une
anstomose porto-cave en H, et ’étude prospective de Mack et al (67) rapporte le cas de 11
enfants atteints d’obstruction porte, d’dge moyen 8,2 ans et qui avaient les troubles de la
coagulation précédemment décrits. Ces enfants ont bénéficié d’un traitement chirurgical par
shunt mésentérico-porte de Rex et les anomalies de la coagulation ont été corrigées un an
apres la chirurgie. L’auteur conclut que la régulation de la synthése hépatique de plusieurs
protéines impliquées dans ’hémostase dépend du flux veineux portal. Cependant cette étude
ne tient pas compte de la correction de I'HTP, et donc de ’hypersplénisme et du flux des

anastomoses porto-systémiques spontanées dans la correction des troubles de I’hémostase.
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Marine (observation N°2) et Aurélie (observation N°3) présentent des troubles de la
coagulation caractéristiques de ’HTP.

Chez Marine (observation N°2) les troubles de la coagulation persistent apres la
dérivation mésentérico-cave (lan post-opératoire). Elle présente probablement une
coagulation intra vasculaire localisée au niveau des veines de I’anastomose chirurgicale ainsi
que dans les shunts vasculaires intra-spléniques (la splénomégalie n’a régressé que
partiellement).

Chez Aurélie (observation N°3), il existe des anastomoses porto-caves spontanées.
Des shunts porto-systémiques intra-spléniques sont probablement impliqués dans ces troubles
de I’hémostase.

Emilie (observation N°1) ne présente pas de troubles de I’hémostase depuis le
traitement chirurgical. Mais la splénomégalie a régressé, ce qui suggere une disparition des

shunts intra-spléniques qui pouvaient en étre en partie responsables.

3.Sur le plan de ’imagerie

L’échographie est I’examen qui actuellement fait le diagnostic de cavernome porte
dans la plupart des cas, en montant des signes directs d’obstruction porte ou des signes
indirects liés a I’'HTP. Cet examen peut étre mis en défaut quand I’obstruction est limitée a un
segment du systéme porte extrahépatique (la veine porte proximale, avec une partie distale et
une bifurcation perméables) ou a la partie distale des veines portes intra-hépatiques
(localisées au-dela de la visibilité de I’échographie). Les signes indirects d’HTP comme la
présence de collatérales porto-systémiques et I’augmentation de 1’épaisseur du petit épiploon
seront recherchés systématiquement. Mais il existe des cas ou le petit épiploon ne peut étre
correctement étudié en raison d’une obésité, des gaz intestinaux, ou d’une atrophie du lobe
hépatique gauche.

Dans les rares cas ou les signes directs d’obstruction porte ne sont pas visualisés a
I’échographie, 1’existence de signes indirects liés a I'HTP obligent & poursuivre les

explorations (angio-IRM hépatique et/ ou artériographie mésentérique).
Pour Emilie et Aurélie (observations N°1 et 3), I’échographie abdomino-pelvienne

montrait des signes directs d’obstruction porte et des signes d’HTP. Le diagnostic de

cavernome porte a été porté sur les signes échographiques.
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Pour Marine (observation N°2), 1’échographie montrait une veine porte perméable
avec un flux hépatopéte, mais la veine gastroduodénale était dilatée (signe d’HTP). Le

diagnostic de cavernome porte a été porté sur I’ artériographie mésentérique

4.Sur le plan endoscopique

a.Les varices oesophagiennes

La tension des varices et la congestion de la muqueuse qui les recouvre sont les deux
signes prédictifs d’hémorragie digestive les plus importants . En effet I’'un ou ’autre de ces
deux signes endoscopiques étaient présents (86 % et 90 % respectivement) parmi les enfants
de I’étude de Alvarez et al (31, 53) qui avaient saigné avant I’endoscopie ou qui allaient

saigner ultérieurement.

Emilie et Marine (observation N°1 et 2) présentent des varices oesophagiennes de
haut grade (stade III et IV) lors de I’hémorragie digestive initiale et Emilie présente de plus
des signes de la lignée rouge en regard des varices. Ces signes endoscopiques ont disparu
aprés la dérivation mésentérico-cave. Les deux enfants n’ont pas présenté de nouveau
saignement.

Aurélie, qui n’a pas présenté d’hémorragie digestive aigue, a des varices de bas grade

et ne présente pas de muqueuse gastrique congestive en regard.

b.Les varices gastriques et la gastropathie d’HTP

Les varices gastriques sont présentes dans un quart & un tiers des cas d’HTP de
I’enfant et elles sont plus fréquentes chez les enfants qui ont déja saigné au moment du

diagnostic ou qui saigneront ultérieurement (53).

Aurélie (observation N°3) présente des varices gastriques sous cardiales et
duodénales, elle a donc un risque important d’hémorragie digestive aigué.

Emilie (observation N°1) présente une gastropathie d’HTP & I’endoscopie initiale, qui
régressera aprés dérivation mésentérico-cave. Cette pathologie est présente dans 22 % des

cas. Elle saigne rarement et régresse aprés traitement chirurgical ou TIPS.
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B.Analyse étiologique
1.Anomalies congénitales de la veine porte

a.Le syndrome malformatif

Aurélie présente un syndrome polymalformatif associant :

- Un syndrome de Turner (45 X0), découvert & la naissance devant un syndrome de
Bonnevie-Ulrich. Le syndrome de Bonnevie-Ulrich est présent dans 70 % des cas de
syndrome de Turner et associe un lymphoedéme non inflammatoire des extrémités,
pouvant persister plusieurs mois, une cutis laxa au niveau de la nuque, un ptérygium
colli.

- Une interruption du segment rétrohépatique avec une continuation azygos de laVCI.
C’est une des plus fréquentes anomalies de la VCI (avec la duplication de la VCI
infra rénale). Elle est retrouvée dans 6,6 %de la population normale. Elle est associée
a des cardiopathies congénitales dans 0,5 % des cas (20). La continuation azygos de la
veine cave inférieure n’a pas de traduction clinique, elle est découverte le plus
souvent de fagon fortuite pendant un examen d’imagerie thoracique ou abdominal.
Cette anomalie peut €tre isolée, mais le plus souvent elle est associée & des anomalies
congénitales cardiaques, pulmonaires ou viscérales.

- 11 existe un doute sur ’existence d’une malformation vasculaire au niveau du flanc

droit, mise en évidence a I’artériographie mésentérique.

Elle n’a pas d’antécédents néonataux de cathétérisme veineux ombilical, d’infection
néonatale, d’infection abdominale ou d’antécédent de déshydratation aigué. L’association
d’'un syndrome polymalformatif associé & un cavernome porte, suggere une origine

congénitale de ’anomalie de la veine porte.

b.Hypothése étiologique

Une observation d’interruption de la veine cave inférieure avec continuation azygos
associée a une agénésie de la veine porte a été rapportée récemment dans la littérature (20).
Ces deux anomalies auraient des origines embryologiques communes. La théorie
hémodynamique de Lassau, émet I’hypothése d’une origine intra-hépatique du segment rétro-

hépatique de la VCI. Cette derniére se développe a partir d’une veine hépatique postérieure
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afférente qui est en continuité avec le segment crinial de la veine cardinale droite (a partir de
laquelle le segment infra hépatique est form¢), et qui sert d’intermédiaire avec les sinusoides
du futur lobe caudal du foie.

Ce lobe caudal du foie est vascularisé par le flux sanguin ombilical, qui traverse le
bourgeon hépatique pendant la formation de 1’anastomose ombilico-vitelline (ductus
venosus). Une perturbation dans la direction des flux préférentiels pourrait expliquer la
disparition du segment rétro-hépatique de la VCI, remplacé par la veine supracardinale,
droite dont le segment crénial est a ’origine de la veine azygos.

Selon la théorie hémodynamique, la pression et la direction du flux dans la veine
ombilicale sont déterminantes dans le développement de la veine porte (20). Il y aurait une
origine embryologique commune (une anomalie dans le flux préférenticl dans les veines

ombilicales) qui expliquerait I’association de ces deux anomalies vasculaires.

Dans le cas d’Aurélie, il ne s’agit pas d’agénésie mais plutot d’atrésie de la veine
porte, qui se produit dans des stades plus tardifs de I’embryogenése mais dont les
mécanismes sont similaires. Il s’agit probablement d’une atrésie de la veine porte parce qu’il
n’y a pas de collatérales porto-systémiques larges formées et qu’il existe un cavernome,
contrairement 4 1’agénésie de la veine porte. De plus elle a présenté a la naissance un
syndrome de Bonnevie-Ullrich. Les oedémes des membres inférieurs sont secondaires a
’hypoplasie des vaisseaux lymphatiques des membres inférieurs. La modification des flux au
niveau de ces vaisseaux lymphatiques au stade embryologique aurait pu avoir une influence
sur la modification des pressions veineuses qui ont conduit aux malformations veineuses dont

est atteinte Aurélie.

c.Réle de la GH dans la formation des collatérales porto-systémique

La GH stimule la formation de IGF-1 au niveau hépatique, qui stimule la syntheése de
NO dans les cellules endotheliales. Le NO a une action vasodilatatrice vasculaire.

Chez I’adulte, une étude prospective randomisée et en double aveugle portant sur
’étude de 30 malades atteints d’hypopituitarisme (dont 16 étaient traités par traitement
hormonal substitutif incluant la GH recombinante et 14 par ce méme traitement hormonal
substitutif sans GH) et 30 témoins, a étudié les taux de NO sérique, et les paramétres
hémodynamiques de ces deux groupes (68). Cette étude montre que la synthése de NO est

diminuée chez les adultes atteints d’hypopituitarisme acquis, et qu’elle est significativement
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augmentée avec le traitement de substitution par la GH. Enfin cette augmentation de synthése
de NO est associée avec une diminution des résistances périphériques systémiques et une
augmentation de la fréquence cardiaque. L’auteur conclue que le traitement de substitution

par la GH induit des modifications hémodynamiques systémiques.

Il n’y a pas d’études similaires chez I’enfant. Mais ces données pourraient faire
évoquer le role probable du traitement de substitution par la GH dans le développement
d’importantes collatérales porto-systémiques spontanées observées chez Aurélie (observation
N°3).

2.Anomalies acquises de la veine porte

Le cathétérisme veineux ombilical et I’infection systémique

Marine (observation N°2) présente un cavernome portal secondaire a une thrombose
septique de la veine porte survenue en période néonatale. En effet elle a bénéficié de la pose
d’un cathéter veineux ombilical et elle a présenté une septicémie a staphylocoque & point de
départ du cathéter ombilical. Dans son cas, les facteurs de risque de cavernome porte sont :

- La pose traumatique d’un cathéter veineux ombilical, qui est un facteur de risque de

thrombose porte, |

- La durée du maintien du cathéter qui est de 6 jours, alors qu’a partir de trois jours le

risque de thrombose est élevé et aprés Sjours il est maximal,

- La position du cathéter est centrale, cependant si le cathéter veineux ombilical reste

dans la veine cave sous diaphragmatique et ne dépasse pas le ductus venosus, il existe

un risque thrombogeéne,

- La septicémie a staphylocoque doré, a point de départ ombilical, qui est compliquée

secondairement de cellulite du genou et d’une ostéoarthrite de 1’épaule droite. “est une

infection iatrogéne, d’origine cutanée puisque le germe mis en évidence est un

staphylocoque doré.

D’autres facteurs associés a la pose du cathéter veineux ombilical ont probablement
influencé I’apparition de la thrombose porte comme le faible poids de naissance (1900g) et
I’hypoxie, puisqu’elle a présenté une détresse respiratoire ayant nécessité une assistance

ventilatoire.
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L’association de deux facteurs de risque majeurs a favorisé la constitution de la

thrombose de la veine porte dans la période néonatale.

Le nombre infections sur cathéter veineux ombilical peuvent étre diminuées en
suivant les recommandations de la conférence de consensus américaine sur la prévention des
infections sur cathéter chez 1’adulte et chez I’enfant (annexe 7) (113). Quelques précautions
supplémentaires comme la vérification de I’extrémité du cathéter (par radiographie ou
échographie) qui doit étre en position centrale et ’utilisation prudente de solutés

hypertoniques, doivent étre prises (27, 26, 114).

3.Le Cavernome porte idiopathique

La fréquence des cavernomes porte idiopathiques, variable d’une série a une autre (31
a 78 %) (Tableau N°2), suggére que ces fréquences sont probablement surestimées dans
certaines séries.

Chez certains patients atteints de cavernome dit idiopathique porteurs de
malformations congénitales, une origine malformative de 1’obstruction porte est probable. Il
existe probablement pour certains autres, des anomalies de la coagulation sous-jacentes dont
la mise en évidence n’était pas possible au moment du diagnostic, puisque ces troubles de la
coagulation ont été découverts aprés 1’apparition de ces études. Des infections abdominales
passées inapergues sont probablement la cause d’un certain nombre de cavernomes

idiopathiques.

Emilie (observation N°1) présente une thrombose de la veine porte d’origine
idiopathique. En effet elle n’a pas d’antécédents néonataux particuliers, ni de pathologie
thrombotique sous-jacente connue a ce jour. Hormis une hypercholestérolémie familiale de
type Ila dont la transmission est autosomique dominante, et qui est retrouvée dans la
population générale & une fréquence de 1/500 naissances, elle n’a pas d’autre anomalie
congénitale. Cette pathologie est caractérisée par une hypercholestérolémie, avec des LDL
augmentés et des HDL normaux. Les apoliprotéines B sont augmentées (le double de la
normale), les triglycérides sont normaux. Les complications athéromateuses apparaissent a
I’age adulte et ne sont probablement pas en cause dans la genése du cavernome.

L’hypertension portale induit une résistance a la GH. Dans des études récentes, chez

I’adulte atteint d’hypopituitarisme, la prévalence d’une hyperlipidémie est plus élevée que
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dans la population générale de méme 4ge et sexe et elle se corrige aprés traitement substitutif
par GH recombinante (115, 116). La GH augmente la clairance du LDL-cholestérol en
activant les récepteurs hépatiques de celui-ci, diminue le taux sérique de HDL-cholestérol,
mais ne modifie pas le taux de cholestérol total. Il n’y a pas d’études similaires chez 1’enfant.
Chez Emilie, la révélation de I’hypercholestérolémie familiale a un 4ge précoce a pu étre

favorisée par la résistance a la GH secondaire a I’HTP.

C.Analyse thérapeutique

1.Les dérivations porto-caves

a.La prophylaxie secondaire des hémorragies digestives

Pour certains, la prophylaxie secondaire des hémorragies digestives chez les enfants
atteints d’OPEH est la chirurgie de dérivation porto-cave (31, 53, 56). Les raisons pour poser
I’indication chirurgicale aussitdt que possible aprés le premier saignement digestif sont :

- Le risque de déces lors d’une hémorragie digestive est faible mais non négligeable,

- Le risque viral post-transfusionnel (hépatite C, VIH) chez les enfants

multitransfusés, est aujourd’hui exceptionnel dans les pays occidentaux,

- L’anxiété se développe chez les enfants et les parents devant la menace

d’hémorragie digestive.

- Le colit des hospitalisations répétées pour hémorragie digestive.

Pour d’autres, la prophylaxie secondaire des hémorragies digestives liées a un
cavernome porte est la ligature endoscopique des varices oesophagiennes, car les résultats
des chirurgies de dérivation sont variables (73). Le taux de mortalité opératoire est non
négligeable, pouvant atteindre 5 %. Le taux de récidive hémorragique varie de 7 4 27 % et le
taux de thrombose des shunts est de 7 4 13 %. La chirurgie de dérivation porto-cave doit étre
réservée a : |

- L’échec du traitement endoscopique des hémorragies digestives aigués par rupture

de VO,

- La gastropathie hypertensive qui saigne,

- Les VO difficiles a éradiquer, les varices gastriques qui saignent malgré un

traitement endoscopique,

- Une splénomégalie symptomatique, avec un hypersplénisme important,
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- Une biliopathie portale symptomatique.

Cette attitude est discutable, puisque le taux de récidive des varices est de 10 4 17 %
et celui de récidive hémorragique est de 4 & 25 % avec les techniques endoscopiques, ce qui
est comparable avec le taux de récidives hémorragiques aprés shunt porto-cave. De plus, les
méthodes endoscopiques favoriseraient l’apparition de varices gastriques, de varices

ectopiques, ainsi que I’apparition d’une gastropathie d’HTP.

Deux enfants (observation N°1 et 2) ont bénéficié d’une prophylaxie secondaire des
hémorragies digestives sur HTP, par anastomose porto-cave chirurgicale. Il s’agit dans les 2
cas d’une dérivation mésentérico-cave. C’est une anastomose porto-cave non sélective dont
les complications les plus fréquentes sont les thromboses de 1’anastomose, la récidive des
hémorragies digestives et I’encéphalopathie hépatique. Aucune de ces complications n’a €té
observée. L’indication chirurgicale a été posée aprés le premier épisode d’hémorragie

digestive.

b.La prophylaxie primaire des hémorragies digestives

Aurélie (observation N°3) n’a pas présenté d’épisode d’hémorragie digestive aigué.
Du sang dans les selles, stigmate d’une hémorragie digestive chronique a bas bruit, a été¢ mis
évidence a plusieurs reprises. Chez elle, la FOGD n’a pas retrouvé des facteurs de risque
majeurs d’hémorragie digestive (absence de VO de haut grade et de signe de la lignée rouge),
mais elle présente de probables varices iléales, pouvant étre & I’origine de la spoliation
digestive chronique. Aurélie n’a pas bénéficié pour le moment de traitement prophylactique
des hémorragies digestives. Une liste de médicaments contre-indiqués contenant de 1’aspirine
a été remise a la famille.

Le traitement par bétabloquants pourrait étre discuté, a condition que le gradient de
pression hépatique puisse étre monitoré. Cependant pour certains il ne serait pas efficace chez
les enfants (92).

Le traitement endoscopique prophylactique des VO pourrait étre envisagé, car Aurélie
a des VO qui risquent de s’aggraver. Mais bien que cette technique réduise le risque
d’hémorragies digestives par rupture de VO (105), des varices ectopiques peuvent apparaitre
aprés traitement endoscopique des varices cesophagiennes. Aurélie a déja des varices sous

cardiales et duodénales a la FOGD. A I’artériographie coelio-mésentérique, il existe un doute
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sur la présence de varices iléales. On pourrait s’interroger sur 1’évolution naturelle de ces
varices ectopiques aprés traitement endoscopique. De plus ce traitement n’aurait aucun effet

thérapeutique sur la splénomégalie et I’hypersplénisme.

Le traitement chirurgical par anastomose porto-cave, semblerait le plus indiqué
puisqu’il diminue ’HTP et donc les varices ectopiques, ainsi que 1’hypersplénisme. Il n’y a
pas de données chez I’enfant au sujet de la chirurgie prophylactique primaire. Dans le cas
d’Aurélie, la présence de malformations veineuses abdominales multiples rendent plus
compliquée la chirurgie de dérivation, et augmentent la morbidité du geste. La dérivation
mésentérico-porte n’est pas possible chez Aurélie puisque les veines portes intrahépatiques
droite et gauches sont obstruées.

Enfin et puisqu’elle n’a jamais présenté d’épisode aigu ni de signes endoscopiques de
haut risque d’hémorragie digestive, une attitude conservatrice peut étre discutée. La
régression de PHTP par développement d’anastomoses porto-caves a été décrite. Dans la
série de Webb et al (45), 10 des 97 patients atteints d’HTP extrahépatique, et qui ont &té
suivis pendant 11,3 ans en moyenne, n’ont jamais présenté d’hémorragie digestive
probablement grice au développement de collatérales. Parmi les 32 enfants qui ont atteint la
puberté, la fréquence et la sévérité des hémorragies digestives a augmenté entre 1’dge de 10 a
15 ans : 4 ont décédé. Apres I’4ge de 15 ans, la sévérité des hémorragies était moindre pour

27 d’entre eux. L’auteur conseille un traitement conservateur.

2.Evolution et pronostic des dérivations porto-cave

L’évolution et le pronostic des anastomoses porto-caves chirurgicales ont été étudiés
dans deux séries.

Dans 1’étude de Orloff et al (55), 200 enfants et adultes jeunes atteints d’obstruction
portale extrahépatique et ayant bénéficié d’un shunt porto-cave ont été suivis pendant une
période de 40 ans. Les complications précoces et tardives des dérivations porto-caves
retrouvées sont :

- Les oedémes des membres inférieurs sont présents dans 9 % des malades ayant

bénéficié d’un shunt méso-cave. Tous étaient des adultes.

- La thrombose du I’anastomose chirurgicale est présente chez 2,5 % des enfants. Ce

sont des shunts spléno-rénaux termino-latéraux, et la thrombose apparait en moyenne
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4 ans apres la chirurgie. Le shunt chirurgical est toujours fonctionnel chez 97,5 % des
enfants opérés, aprés 10 ans ou plus de suivi

- L’incidence des hémorragies digestives est de 2,5 % aprés la chirurgie. Ce sont les
mémes malades dont I’anastomose chirurgicale est thrombosée et ’HTP récidive. Un
des malades ayant saigné, décedera d’une hémorragie digestive massive.

- Le taux de survie est de 100 % a 1 mois, 99 % a 5 ans, 97 % a 10 ans et 95 % 4 15
ans.

- I n’y a eu aucun cas d’encéphalopathie porto-systémique dans cette série.

- La fonction hépatique est normale chez 99 % des ces patients (chez 1 % des cas une
hépatite post virale B et un SIDA avaient été contractés aprés une transfusion
sanguine).

- L’hypersplénisme est corrigé dans 100 % des cas.

- Une biopsie hépatique est effectuée a 108 patients, 98 % d’entre eux ont une biopsie
normale. Dans 2 % des cas la biopsie hépatique montre des signes d’hépatite
chronique post virale.

- La qualité de vie aprés un shunt chirurgical est bonne puisque 96 % des malades

opérés vont a I’école ou travaillent & plein temps.

Dans la série de Alvarez et al (56), 76 enfants atteints d’obstruction portale extra-
hépatique et ayant bénéficié d’une anastomose porto-cave ont été suivis pendant 22 ans. Les
complications précoces de la chirurgie étaient :

- Les hémorragies digestives récidivaient dans 3,4 % des patients. Il s’agissait de

patients dont I’anastomose était thrombosée.

- Une ascite chyleuse résolutive en quelques jours sous régime adapté (5 %).

- Un hémoperitoine chez deux enfants qui avaient un traitement par héparine, résolutif

aprés arrét de 1’héparine ;

- Des cedémes des membres inférieurs (7,5 %) chez des enfants ayant bénéficié d’un

shunt mésentérico-cave.

- La complication & long terme de cette série était la thrombose du shunt dans 8 % des

cas, la plupart chez des enfants de moins de 6 ans.
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On observe a long terme les résultats suivants:
- La splénomégalie a régressé chez tous les enfants aprés la dérivation porto-cave,
cependant des discrets signes d’hypersplénisme (plaquettes comprises entre 100 000
et 150 000/ml) persistent,
- La fibroscopie oesogastroduodénale montrait la régression des varices chez la
plupart des malades,
- Il n’ y a pas eu d’épisode d’encéphalopathie,
- Une reprise de la vitesse de croissance normale était observée chez 64 % des enfants
qui avaient cassé leur courbe de croissance, et dont le shunt chirurgical restait
perméable,
- Des cedémes des membres inférieurs étaient présents chez 1 adolescent ayant
bénéficié d’un shunt mésentérico-cave,
- Il n’y a pas eu de récidive hémorragique,
- Il n’a pas été observé d’infection grave chez les enfants ayant bénéficié d’une

splénectomie.

Aucune des complications précédemment citées n’a été observée chez les deux
enfants ayant bénéficié d’une dérivation mésentérico-cave. L’évolution des varices
oesophagiennes apres la chirurgie est :

Pour Emilie (observation N°1) : les VO ont régressé puisque une FOGD effectuée 5
ans apres la chirurgie ne retrouvait que 3 cordons variqueux situés dans les 2/3 inférieurs de
I’cesophage. Il n’y a pas eu de contrdle de la fibroscopie depuis cette date.

Pour Marine (observation N°2): les VO ont régressé puisque a 9 mois de

’intervention, la FOGD montre une VO de grade I remontant sur mois de 1 cm de hauteur.

L’évolution de I’hypersplénisme :

Chez Emilie (observation N°1), une discréte thrombopénie persiste (plaquettes a
134000/ml) ainsi qu’une leucopénie a 4900/ml, la splénomégalie reste palpable.

Chez Marine (observation N°2), 9 mois aprés !’intervention, des signes
d’hypersplénisme persistent (thrombopénie a 104000/ml et leucopénie & 3200/ml) et la

splénomégalie n’a régressé que partiellement.

Les shunts porto-caves sont donc un traitement définitif et efficace de I'HTP

extrahépatique. Peu de complications sont observées dans les deux séries citées ainsi que
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dans le cas de Marine (observation N°2). C’est un traitement qui peut étre envisagé dés la
premiére hémorragie digestive, et ce quel que soit 1’dge de ’enfant, hormis le nourrisson de
moins de 2ans.

Cependant le shunt mésentérico-porte devrait étre le traitement chirurgical de
premiére intention, s’il est réalisable, puisque c’est un procédé chirurgical qui rétablit une

circulation porte physiologique.

3.Réle de la dérivation porto-cave dans la genése de I’hyperplasie nodulaire

focale

L’hyperplasie nodulaire focale (HNF) est une tumeur bénigne du foie peu fréquente.
Elle se présente comme une lésion nodulaire avec une cicatrice fibreuse centrale qui contient
une artére. Des septa fibreux (qui contiennent de nombreux canaux biliaires et de nombreux
vaisseaux sanguins de taille et nombre variables) irradient de la cicatrice centrale et divisent
la 1ésion nodulaire en lobules qui contiennent des hépatocytes normaux (117). Dans 70 % des

cas la tumeur est unique et dans 30% des cas on observe deux a cinq tumeurs ou plus (118).

La pathogénie de ’HNF est mal connue. Cette Iésion serait due a une hyperplasie du
parenchyme hépatique secondaire a une hypervascularisation d’un territoire par une artere
hépatique anormale. Lors de I’obstruction de la veine porte, le flux vasculaire hépatique est
assuré par I’artére hépatique.

Pour certains, la simple occlusion (acquise) de la veine porte et I’augmentation
compensatoire du flux artériel ne semblent pas suffisantes pour provoquer la formation d’un
nodule d’HNF (117). Il semblerait que dans certaines HNF il existe des anomalies
congénitales du tractus portal. Ces anomalies discrétes sont observées dans le parenchyme
hépatique qui entoure les nodules d’HNF. Ce sont des anomalies vasculaires similaires a
celles retrouvées dans les nodules. L’apparition du ou des nodules se ferait dans les surfaces
hépatiques o les anomalies vasculaires sont les plus sévéres et non dans celles ou les

anomalies sont discrétes (117).

L’HNF est le plus souvent asymptomatique. Le diagnostic est fait dans 90 % des cas
lors d’un examen d’imagerie effectué pour une autre pathologie. Elle provoque rarement des
douleurs abdominales (114). Cette lésion hépatique a été associée a des hémangiomes

hépatiques, des malformations veineuses du systéme nerveux central, des méningiomes et des
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astrocytomes (114). Les tests hépatiques sont habituellement normaux, hormis une élévation

des y-GT. L’a-Foeto-protéine est normale ainsi que la vitesse de sédimentation.

Les examens complémentaires mettent en évidence (120) :
- L’échographie hépatique montre une lésion nodulaire bien systématisée
d’échogénicité variable avec une cicatrice centrale hyperéchogeéne qui est souvent
difficile & wvoir. Le doppler montre des aires centrales ou périphériques
hypervascularisées.
- Le scanner hépatique hélicoidal retrouve une masse hyper ou isodense, qui prend le
contraste précocement, les cicatrices centrales sont vues dans 50% des cas.
- L’IRM hépatique montre en T1 une masse isodense par rapport au parenchyme
hépatique sous jacent, la cicatrice fibreuse centrale est hypodense (elle est vue dans
10 4 100 % des cas). En T2 le nodule et la cicatrice centrale sont hyperdenses.
- L’artériographie hépatique retrouve une hyper vascularité homogéne intra-tumorale.

- Une biopsie hépatique ne sera effectuée qu’en cas de doute diagnostique (118).

L’évolution du ou des nodules d’HNF est caractérisée par la stabilité de son volume,
la rareté des complications hémorragiques ou nécrotiques, et 1’absence de transformation
maligne. Récemment il a été décrit un sous-type de HNF progressif qui se caractérise par
I’augmentation de volume de la tumeur, 1’apparition d’une cholestase hépatique et par la

récurrence de la tumeur aprés chirurgie (119).

Le traitement est conservateur compte tenu de la bénignité de la lésion. La résection
chirurgicale n’est proposée qu’en cas de doute diagnostique, ou de symptomatologie
douloureuse importante. Dans le cas ou des lésions symptomatiques ne sont pas abordables
chirurgicalement, une embolisation de [’artére hépatique vascularisant le nodule a été
proposée (120). Une transplantation hépatique a été réalisée chez une patiente atteinte d’une
I’HNF qui a provoqué la perte de parenchyme hépatique avec apparition d’insuffisance

hépatocellulaire (120)

Dans le cas d’Emilie (observation N°1), il existe plusieurs facteurs favorisants de HNF :
- L’occlusion du tronc de la veine porte provoque une diminution du sang veineux
portal arrivant au foie qui est partiellement compensée par I’augmentation du flux

artériel hépatique,
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- Pour certains (53), I’obstruction porte est une maladie veineuse de tout le systeme
porte intra et extra-hépatique. Il se pourrait donc que Emilie ait présenté des
thromboses dans les branches des veines portes intra-hépatiques, qui localement, ont
provoqué une hypervascularisation artérielle compensatoire.

- L’anastomose mésentérico-cave est une anastomose non sélective, qui dévie tout le
sang portal vers la circulation systémique. Le foie ne regoit que du sang artériel. La
dérivation chirurgicale a donc diminué le flux veineux portal du foie et ceci a
probablement contribué  la formation ultérieure de nodules d’HNF-.

- Emilie pourrait étre atteinte d’une anomalie congénitale du tractus portal. En effet
I’HNF se présente la plupart du temps comme une Iésion unique. Dans le cas d’Emilie
il existe plusieurs lésions. La thrombose de la veine porte et la dérivation
mésentérico-cave auraient précipité la formation de d’hyperplasie nodulaire
multifocale sur des microlésions vasculaires préexistantes. Cependant la biopsie

hépatique effectuée lors de la chirurgie de dérivation était normale.
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VIII.CONCLUSION

L’obstruction porte extra-hépatique (OPEH) est une cause rare d’HTP de I’enfant.
L’analyse étiologique des cavernomes porte de nos trois patientes permet de dégager
quelques points :

-La cathétérisation de la veine ombilicale en période néonatale compliquée d’un

sepsis ombilical impose une surveillance réguliére dans I’enfance a la recherche d’un

cavernome porte.

-L’étiologie malformative doit étre évoquée s’il existe d’autres malformations

associées, notamment cardiovasculaires.

-Les cavernomes portes idiopathiques restent fréquents, mais le sont moins avec la

découverte de nouvelles anomalies de la coagulation, ainsi que la description de

nouveaux syndromes malformatifs.

Sur le plan clinique, toute hémorragie digestive, une splénomégalie avec
hypersplénisme, ainsi que des hémorroides, exceptionnelles chez I’enfant, doivent conduire a
la recherche d’une HTP car la prise en charge thérapeutique et la recherche étiologique sont
spécifiques.

L’échographie et le doppler hépatiques qui montrent des signes directs et indirects
d’HTP, sont I’examen de premiére intention, I’ACMS n’est réservée qu’aux cas complexes et

a la période pré-opératoire, comme c’était le cas dans nos trois observations.

Le traitement de préférence de 1’hémorragie digestive liée 4 I"'HTP, est actuellement la
ligature endoscopique desVO. Deux de nos patientes on bénéficié d’une anastomose
mésentérico-cave qui est un traitement curatif fréquent du cavernome porte, car elle diminue
la pression dans le systéme porte, et présente peu de complications a long terme.
Exceptionnellement une hyperplasie nodulaire focale apparait au décours de cette
intervention, ¢’est le cas dans ’observation N°1. L’anastomose mésentérico-porte (ou shunt
de Rex) devrait devenir le traitement chirurgical curatif de premi¢re intention, si les
conditions anatomiques le permettent et qu’il n’ y a pas de maladie thrombotique sous-
jacente, car elle rétablit le flux portal physiologique.

La prévention primaire de I’hémorragie digestive est encore mal codifiée.
L’abstention thérapeutique, la contre-indication de prise de médicaments contenant de

I’aspirine et la surveillance étroite sont actuellement les principes du traitement d’une de nos
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patientes, mais il existe un risque important de hémorragie digestive, qui peut mettre en jeu le

pronostic vital.
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ANNEXES

A.Annexe N° 1 : Les échographies-doppler hépatiques

1.Echographie doppler d’un patient sain

VP= Veine porte

2. Echographie doppler d’Emilie (observation N°1)

Absence de veine porte

Structure hyperéchogéne évoquant un
cavernome porte
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3. Echographie doppler de Marine (observation N°2)

TP= Tronc porte
Art Hep= Artére hépatique

4. Echographie doppler d’Aurélie (observation N°3)

Absence de veine porte

Structure hyperéchogéne
évoquant un cavernome
porte
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B. Annexe N° 2 : Les artériographies coelio-mésentériques supérieures

1.L’artériographie coelio-mésentérique d’un patient sain

Veine porte

Veine splénique

Veine mésentérique
invisible

2. L’artériographie coelio-mésentérique supérieure de Marine (observation N°2)

Cavernome porte

Collatérale gastro-
oesophagienne

Veine splénique
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3. L’artériographie coelio-mésentérique supérieure d’Aurélie (observation N°3)

Veine splénique

Structure vasculaire
tortueuse pseudo
tumorale : Cavernome
porte

Veine mésentérique
inférieure
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C. Annexe N° 3 : IRM hépatique : Hyperplasie nodulaire multifocale

(Emilie observation N°1)

Nodules d’HNF
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D.Annexe N°4 : Systéme porte - systéme cave et anastomoses porto-caves

spontanées

Anastomoses pathogénes : 1 : Cardia et Rectum.

Anastomoses favorables : 2 : Spléno rénale direct parties accolées u tube digestif.
3 : Ombilic.
4 : Porto- sus- hépatique.
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E.Annexe N°S : Thérapeutiques chirurgicales

1.Dérivations tronculaires

a : Latéro- latérale,

b : Termino- latérale.

2.Dérivations radiculaires spléno-rénales

a : Centrale,
b : Distale (Waren).
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3. Dérivations radiculaires mésentérico- caves

7 d

a : Classique(Auvert),
b:EnH.

Thérapeutiques chirurgicales selon Vaysse (3)
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F.Annexe N°6 : Traitement de I’hémorragie digestive aigue par rupture de
VO.

Hémorragie digestive

I
Voie Veineuse
Détermination de groupe sanguin
Sonde naso-gastrique
Débuter RANITIDINE ou OMEPRAZOLE
Débuter OCTREOTIDE ou autre vaspresseur
Corriger coagulopathie/Trombocytopénie

Stabilité hémodynamique? |—— NON Intubation et ventilation
O|UI
FOGD | STABILITE
| CONTROLE
Saignement de VO | Saignement de

Varices gastriques

I
Ligature ou sclérothérapie des | |

VO Varices gastro- Varices gastriques
| oesophagiennes isolées
I ) . ] |
NON CONTROLE CONTROLE Méme traitement Injection de
que VO cyanoacrylate ou
Répéter le traitement thrombine
endoscopique a 24H
Sonde de Backmore si
necessaire
CONTROLE|Programme d'éradication
endoscopique des VO
. Obstruction
1——NON CONTROLE Veine porte
—— NON OUI—‘
1 séance par semaine jusqu'a TIPS Shunt mésenterico-
éradication portal
Surveillance endoscopique aprés 3

et 6 mois et aprés 1fois par an
Traitement de la récurrence des
VO

Traitement de I'hémorragie par rupture de varices chez I'enfant d'aprés Mackiernan (80)
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G.Annexe N°7 : évolution staturale d’ Aurélie (observation N°3), avant et

apres traitement par la GH.
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H.Annexe N°8 : Recommandations de la conférence de consensus

ameéricaine.

Les recommandations de la conférence de consensus américaine sur la prévention des
infections sur cathéter chez I’adulte et chez I’enfant sont (107a) (Le syst¢éme CDC et
HICPAC pour le classement des recommandations est utilisé):
- L’éducation et la formation continue des professionnels médicaux et paramédicaux aux
indications, aux techniques de pose, d’entretient et des mesures d’hygiéne concernant les
cathéters (catégorie 1A),
- L’indication du cathéter, qui ne doit étre mis que s’il est strictement nécessaire
(catégorie [A),
- La surveillance du site des cathéters (surveillance de I’ombilic) a la recherche
d’infection locale, et I’évocation d’infection sur cathéter devant une fiévre non expliquée
sans cause évidente (catégorie IB),
- L’hygiene des mains doit étre faite par un antiseptique avant et aprés le contact avec le
site d’insertion du cathéter (catégorie 1A),
- L’introduction du cathéter doit étre faite avec une technique aseptique (catégorie IA),
avec des gans stériles (catégorie IC), la technique utilisée doit étre celle qui provoque le
moins de complications (catégorie 1A),
- La peau de ’ombilic doit étre désinfectée avant la pose du cathéter (catégorie IB). La
chlorhexidine a 2% est 1’antiseptique de premier choix. Ne pas utiliser des solvants
organiques (éther ou acétone) (catégorie IA), ni les antiseptiques iodés (risque pour la
tyroide chez les nouveaux nés),
- Utiliser des pansements stériles et semi transparents pour couvrir les cathéters (catégorie
IA),
- Ne pas utiliser des antibiotiques locaux sur les sites d’insertion des cathéters (risque
d’infection fungique et de résistance microbienne) (catégorie [A),
- Enlever le cathéter dés qu’il n’est plus nécessaire, mais ils peuvent rester en place
Jjusqu’a 14 jours si nécessaire, si il est manipulé de fagon aseptique (catégorie II),
- Remplacer les tubulures uniquement aprés des intervalles de 72 heures (catégorie 1A),
sauf si administration de culots globulaires, produits sanguins ou des émulsions
lipidiques. - Dans ce cas les tubulures seront changées avant 24heures (catégorie IB). La

manipulation de ces tubulures se fera de fagon stérile et sera réduite au minimum,
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- Avant ’ouverture, nettoyer les robinets avec de 1’alcool a 70% ou antiseptique iodé
(catégorie IA), puis les fermer quand ils ne sont pas utilisés (catégorie IB),
- Préparer les fluides parentéraux de fagon stérile, sous une hotte a flux laminaire

(catégorie IB).
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RESUME :

Le cavernome porte est une cause rare d’HTP de I’enfant. Nous rapportons trois
observations pédiatriques de cavernome porte d’étiologie idiopathique, iatrogéne, et
malformative. La maladie a été révélée par une hématémése par rupture de varices
oesophagiennes chez deux patientes, dont une avait des hémorroides dés la petite enfance, et
par une splénomégalie avec hypersplénisme chez la troisitme. L’échographie-doppler
hépatique et I’artériographie coelio-mésentérique ont permis le diagnostic. Au décours de
I’hématémese, une anastomose mésentérico-cave a été réalisée. L’évolution post-opératoire
est favorable mais une hyperplasie nodulaire multifocale s’est développée dans un cas. La
prophylaxie primaire du saignement aigu a été 1’abstention thérapeutique associée a la contre-
indication de prise d’aspirine. ;

Le pronostic des cavernomes porte est lié a la récidive des hémorragies digestives qui
mettent en jeu le pronostic vital. La ligature endoscopique des varices oesophagiennes, est le
traitement de choix de I’hémorragie digestive aigué. La prophylaxie secondaire est assurée par
les dérivations porto-cave et 1’éradication endoscopique des varices. L’anastomose
mésentérico-porte devrait étre envisagée en premiére intention. Les modalités de la prévention
primaire restent & définir.

Portal cavernoma in children: a report of three cases

ABSTRACT:

Portal cavernoma is a rare cause of portal hypertension in children. Three pediatric
cases of portal cavernoma are reported: an idiopatic case, a iatrogenic one and a case of
malformative origin. For two children the disease was revealed by oesophageal variceal
bleeding. In one of them haemorrhoids were observed since infancy. In the third,
splenomegaly with a hypersplenism was the main clinical symptom. The diagnosis was
amened by hepatic ultasonography (with Doppler) and mesenteric arterial angiography. After
haematemesis, a meso-caval shunt was performed in two cases. The post-operative follow-up
was favourable, but multiple focal nodular hyperplasia developed for one child. The primary
prophylaxis was therapeutic abstention and aspirin treatment interdiction.

The prognosis of portal cavernoma is correled with the repetition of variceal bleeding
leading to-life-threatening risks. Endoscopic variceal ligation is the gold standard treatment
for acute variceal hemorrhage. Secondary prophylaxis is performed by porto-caval shunt and
variceal endoscopic eradication. Mesenterico-left portal bypass should be the operation
attempt at first. Primary bleeding prophylaxis is to be defined.
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