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INTRODUCT 1 ON

L’ hypertension portale est un état hémodynamique se
caractérisant par l’existence d’un gradient de pression
entre le systéme porte et le systéme cave ou systémique de
i a 15 cm d’eau.

Cet état hémodynamique est secondaire a un obstacle au
retour veineux porte pouvant siéger le plus souvent en pré
ou intra-hépatique ou parfois en sus-hépatique.

La symptomatologie est le plus souvent stéréotypé et
dépendant du siége de |’obstacle.

Le diagnostic de |’hypertension portal de l|’enfant est
le plus souvent aisé. Mais |’appréciation de la
cartographie vasculaire pour un meilleur choix therapeutigue
fait appel le plus souvent a une opacification vasculaire

quil reste onnereuse,dangereuse,necessitant generalement une
anesthésie générale.L’introduction et |’amélioration des
procedés d’imagerie par ultra-son nous a incité 3 réaliser
une etude comparative entre |’apport de |’echographie dans
la cartographie vasculaire et les opacifications
vasculaires.

Il y a un siécle,a été introduite la premiére technique
chirurgicale dans le traitement de |’hypertension portale
Depuis de multiples procédés ont été décrits sans qu’aucun
ne soit accepté définitivement comme traitement de choix.

Dans cette multiplicité se profile deux axes
thérapeutiques:1’attaque des varices et le shunt.

Trois zones d’influences thérapeutiques sont notés a
travers le monde.Le Japon reste la zone d’influence de la
déconnexion azygo-portale avec SUGUIRA comme téte de file.
Les Etats-Unis restent fidéle aux shunts sous l’influence de
WARREN.L’Europe se partage entre les inconditionnels de la
sclérothérapie (Allemagne) et le reste de |’Europe ouvert a
tous les procédés avec une préférence pour le shunt.



OBJECTIFS

Les objectifs de notre étude prospéctive de 29
hypertensions portales de |’enfant sont doubles.

1°) Malgré les progrés considérables réalisés par
1”imagerie échographique, |'exploration pré-opératoire d’une
hypertension portale nécessite jusqu’a 1’heure actuelle la
realisation d’une artériographie splénique,mesentérique
supérieure, rénale gauche et une cavographie.

Cette série d’examens reste excessive de part le colt,
le nombre d’examens, les risques de ces examens et la
neCPSS'té le plus souvent d'une anesthésie générale pour
réaliser cette batterie d’examens chez le petit enfant.

Aussi afin de palier & tous ces inconvénients nous
avons eu recours a |”échographie pour repondre & toutes les

questions gque se pose le chirurgien avant d’opérer une
hypertension portale et pour degager les limites et les
indications de cet examen dans la réalisation d’une

cartographie vasculaire.

2°) A travers les nombreuses techniques, le

deuxieéme objectif de ce travail est de comparer deux
techniques chirurgicales qui sont actuel lement les plus

i =¥ shunt mesentérico-cave avec greffon veineux
interposé et le shunt splénu renal distal sans deconnection
azygo-portate.lL’objectif est de dégager les avantages et les
inconvenients de chacune des deux techniques et surtout de
falre ressortir les indications de chacune d’elles en
fonction de nombreux paramétres.

m
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EMBRYOLOGIE (111-112)

I- INTRODUCTION:

La description du systéme porte a été rapportée par
VESALE (1543),puis FABRICUS (1571) et a été complétée par
les anatomistes du 19éme siécle et du début du 2@éme siécle.
Avec le debut de la chirurgie porto-cave,les études se sont
multipliées.

Depuis DICKSON (1957).MARTIN (1959).KAMINA (1965).
LASO (1966) MICHEAU-LAZORTHES (1968) et MONTAGNON-AUTISIER
(1874) le développement embryologique du systéme porte est
bien connu.

Aprés la naissance,un seul auteur OBEL (1875) s’est
interessé a la croissance du systéme porte.

I'l- DEVELOPPEMENT NORMAL:

- Au 22éme jour apparait |’ébauche du systéme veineux
par la constitution des veines cardinales (vaisseaux systé-
miques dorsaux) et d’un réseau nitritionnel ventral annexé
au sac vitellin (fig 1).

- A- STADE DE NON COMMUNICATION ENTRE LES TROIS
SYSTEMES VEINEUX:

Au stade du 24éme jour (embryon de 4mm) la circulation
veineuse embryonnaire est caractérisée par trois paires de
veines principales: Les veines vitellines,les veines ombili-
cales,et les veines cardinales (fig 2).

1- Les veines vitellines ou omphalo-mésenteriques
drainent vers le coeur le sang du sac nutritif.Avant de
penetrer dans le sinus veineux,ces veines vitellines forment
un pléxus autour du duodénom et traversent |’ébauche hépa-
tiquej;a ce niveau leur trajet est interrompu par la proli-
fération des cordons hépatiques de telle sorte qu’il va se
former dans toute 1’'étendue du foie,un important réseau
vasculaire constituant les sinusoides hépatiques.Ensuite ces
veines rejoignent le sinus veineux par l’intérmédiaire des
canaux hépato-cardiaques.

A la fin de la 4 éme semaine il existe trois anasto-
moses entre les deux veines vitellines.

* Une anastomose caudale pré-intestinale;



VEINE CARDINALE PRINITIVE

VEINE CARVINALE
AN TECIEL/LE
ARCS AGRT/QUES

AORTE DORSALE

VEINE CARDINALE POSTERIEURE

ARTERE CARO:
TIDE ZrY7ERNE

h;\\Q%\D\Vs SNNNN\‘X

CoEUR

—CHORION

S——————

VEINE of ARTERE OMBILICALE
ARTERE VITELLINE

\ /mn%mmdo de @ anh%n}.oh veineuse n&mw sz mxx&\%\%n e & 17 %«..:0»& «wm?.v\

VEINE VITELLINE

Fig 1




SiNuS ernvewx

VE/N E
CARDINYALE

— CANAL
HEPATO-CARDIAQ

RN _——

sivusorpEs 1 SIS e ALE

HEPATIQUES S /3 %
YEINE R

1 T~ DYOLENNT
VEINESVITELLINYES
Fig 2 : Fig 3
BRANCHE GAUCHE DELA \.P
CAMVAL HELY70 (NEine vyitelline &y
CARDAGUE DROsT - Neine Hepalsge

yéﬂwfﬁgwiﬂﬁ"

VT
AL VEINEUX
o ARANTTUX

:‘.‘ c'
r?‘"

BEANCHE pRpiTE <
I RE LA NEINE PORTE

YEINE POLTE -
NEINE 17ESENTELIPUE-
s wper/ eyre

Schemnas montrant fo develpppement e veines
ombslicales et vitellines

Fig 4 Fig 5




# Une anastomose moyenne rétro-intestinale;
* Une anastomose craniale intra-hépatique.

2- Les veines ombilicales apportent & 1’embryon
le sang oxygéné;elles prennent leurs origines dans les
villosités choriales.Elles croisent les faces latérales du

foie.

A ce stade il n’existe pas de communication entre les
veines vitellines et les veines ombilicales avant de se
jeter dans le sinus veineux.

3- Les veines cardinales drainent le sang veineux
de |’embryon.Elles contribuent a la formation du systéme
cave inférieur mais pas du systéme porte.

-B- STADE DE COMMUNICATION ENTRE LES VEINES VITELLINES
ET OMBILICALES:

A la 5éme semaine les veines ombilicales entrent en
connection avec les sinusoides hépatiques aboutissant a une
systématisation symétrique du systéme porte droit et gauche

avec des afferences(vitellines et ombilicales du foie droit
et du foie gauche).Les éfférences se faisant par le sinus
veineux et les canaux hépato-cardiaques droit et gauche.
(gig G,

AU 32EME JOUR (embryon de & & 7 mm)débute ['organi-
n définitive de type assymétrique portant sur les

satio
veines ombilicales et vitellines(fig 3).

t
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AU 37EME JOUR (fig 5)

¥ Disparition de la partie distale de la
veine ombilicale gauche et de toute la veine ombilicale
droite.Ainsi des deux veines ombilicales il ne persiste que
la partie proximale de la veine ombilicale gauche qui raméne
vers le foie le sang du placenta.Lorsqu’au cours du dévelop-
pement ultérieur la circulation placéntaire s’accroit. Il
s’etablit une communication directe entre la veine
ombilicale gauche et la veine cave inférieure:c’est le canal
d” ARANTIUS qui court-circuite les sinusoides hépatiques.

¥ Le réseau vitellin peri-duodenal va
former un vaisseau unique la veine porte.Ainsi des deux
veines vitellines droite et gauche il ne persiste que:

- La partie craniale et caudale de la veine
vitelline droite;

- L’anastomose pré et rétro-intestinale.
La partie caudale de la veine vitelline droite va donner
naissance a la veine mésenterique supériecure.En méme temps
l”ébauche splénique a débuté sous forme d’une condensation
mesenchymateuse.



AU 44EME JOURt (Embryon de 11 a 14mm)

Le systéme porte se compléte.En effet la veine
splénique et la veine mesenterique inférieure vont rejoindre
la veine mésentérique supérieure pour former la veine porte,
La rotation du duodénum s'achéve ainsi que la formation de
l’angle duodéno-jéjunal.

Le segment proximal de 1’anse tourne vers la droite
ceci explique les rapports du tronc porte qui se situe en
arriere de D2 et de la veine mesentérique supérieure et en
avant du 3éme duodénum.

A ce stade le systéme vasculaire afférent est bien
developpé:

¥ La veine porte (issue du systéme vitello-mésen-
térique) draine le sang vitellin et mésentérique.

* La veine ombilicale devient en fait 1’élément
principal.Elle se divise au sein du foie en deux branches
principales et s’anastomose avec la veine porte.

AU 52EME JOUR (Embryon 22 a 24 mm)

La ramure portale est pratiquement definitive,compara-
ble & celle de 1’adulte.

1®*) La veine porte se divise en deux branches
droite et gauche.

2°) La veine ombilicale avec un trajet ascendant
communique avec la branche gauche de la veine porte.

3°) Le canal d’ARANTIUS fait suite a la partie
dorsale de la veine ombilicale et rejoint le systéme
efférent du foie.

AVANT LA NAISSANCE:

La circulation foetale provient de la veine ombilicale
riche en sang oxygéné,

Le sang placentaire parvient au foie
et rejoint la veine cave inférieure en passant par les
sinusoides hépatiques et par le canal veineux.
Le sphincter du canal veineux régule I”apport sanguin.

A LA NAISSANCE:

La supression de la circulation placentaire aboutit a
la fermeture du canal d” ARENTIUS qui devient ligament



veineux et de la veine ombilicale.Ces obliterations debutent
aprés la fermeture des artéres ombilicales afin de permettre
un bon remplissage vasculaire du nouveau ne.

En raison de l’oblitération de la veine, la zone anasto-
motique avec la veine porte va former le récessus ombilical
de REX.La jonction des deux veines se fait sans obstacles ni
hiatus: les paroies veineuses sont en continuiteé si bien
que la veine ombilicale reste perméable totalement jusqu’a
1’age d’un an environ.Ensuite, 1’involution de cette veine
est due a la rétraction des fibres.Elle forme alors le
ligament rond.

A la naissance la vascularisation portale provient
exclusivement de la veine porte.Dans sa branche gauche le
courant sanguin s’inverse.
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ANATOMIE DU SYSTEME PORTE EXTRA HEPATIQUE

Le systéme porte extra-hépatique fig 6 comprend:

La veine porte;

La veine splénique;

La veine mesentérique supérieure;
La veine mesentérique inférieure.

X X X% X

I- LA VEINE PORTE:

La veine porte ou tronc porte raméne au foie le sang
veineux du tube digestif sous diaphragmatique,du pancréas et
de la rate.Sa longueur est d’'environ 8¢ a 108 mm et son
diamétre est de 15 & 10 mm (chez 1’adulte) et ne contient
pas de valves.

a);0rigine:

Dans 23 a 70% des cas la veine porte nait de l’union de
a veine mesentérique supérieure avec le tronc splénomésa-
raique qui lui méme est issu de l’union de la veine
mesentérique inférieure et la veine splénique.

Dans 29 a 53% des cas :la veine mesentérique inférieure
se jette dans la veine mesentérique supérieure.

Dans 32,7% des cas le mode de formation est triple.Sur
le plan topographique le confluent portal est situé:

* En arriére de l’isthme du pancréas;

* En avant de la veine cave inférieure et de
la veine rénale gauche;

* A gauche et légérement en arriére du
cholédoque intra-pancréatique;

¥ A droite de 1’aorte et de I’origine de
l”artére mesentérique supérieure.

b) La portion retro-duodeno-pancrétaique:

Elle est oblique en haut en avant et a droite inclinégée
a 29° en moyenne sur la verticale.

Elle croise en arriére la veine cave inférieure en
formant un X allongé et elle se situe a la face postérieure

de la téte du pancréas et du duoaenum.

Elle regoit a ce niveau plusieurs collatérales:
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ANATOMIE DU SYSTEME PORTE

VETNE PORTE _

VEINE MESENTERIQUE SUPERIEURE

VEINE SPLENIQUE

VEINE MESENTERIQUE INFERIEURE

TRONC SPLENO-MESARAIQUE

TRONC GASTRO COLIQUE DE HENLE

VEINE COLIQUE SUPERIEURE DROITE

VEINE GASTRO EPIPLOIQUE DROITE

VEINE PANCREATICO DUODENALE INFERIEURE DROITE
VEINE PANCREATICO DUODENALE SUPERIEURE DROITE
VEINE CORONAIRE STOMACHIQUE

VEINE PYLORIQUE

VEINE RENALE GAUCHE

REIN GAUCHE

DEUXIEME DUODENUM

VEINE CAVE INFERIEURE

PANCREAS
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* La veine pancrétaique duodénales postéro-
supeérieure se jette dans le bord droit de
la veine porte;

¥ La veine coronaire stomachique au niveau du
bord gauche;

¥ L’inconstante veine pancrétaique accessoire

c) Le pédicule hépatique:

Ensuite le tronc porte monte dans le bord droit du
petit épiplon,c’est 1’élément le plus postérieur du pédicule
hépatique.

Il répond:

¥ En avant et & gauche a l’artére hépatique;

* En avant et & droite a la voie biliaire
principale;

* En arriére elle est rapporté avec la veine
cave inférieure par 1’intermédiaire du
hiatus de WINSLOW.

Cette portion est totalement libre sur sa face
postérieure,c’est le secteur chirurgical,seul la face
antérieure et gauche recoit la veine pylorique.

Enfin la veine porte recoit a sa partie supérieure
juste avant sa division et de fagon inconstante les veines
para-ombilicales et la veine cystique.

II- LA VEINE SPLENIQUE:

Elle draine le sang de la rate vers le tronc porte.Elle
nait de la convergence de 5 a 6 branches au niveau de
1”épiplon pancreatico-splénique.

Sa longueur peut atteindre 15 cm et son diamétre est 8
a 19 mm (dimension chez l’adulte).

Elle se dirige sur la face postérieure du pancréas de
gauche a droite horizontalement en dessous de l’artére
splénique.

Elle répond en arriére a la veine rénale gauche

Elle regcoit comme aff luences:

* La veine gastro-épiploique gauche;

¥ Les veines pancretaiques sur sa face
antérieure;



13

¥ La veine mesentérique inférieure sur son
bord inférieur;

¥ Dans certains cas la veine coronnaire
stomachique sur son bord supérieur.

ITl- LA VEINE MESENTERIQUE SUPERIEURE:

Elle draine le sang de l’intestin gréle du colon et une
partie de l’estomac et du duodeno-pancréas.

Son origine siége au niveau du tronc iléal de MARTIN ou
se jettent les veines iléales.

Elle recoit:

¥ La veine iléo-coeco colique droite;
La veine intermédiaire ou jéjuno-
intermédiaire;

* Le tronc gastro-colique de HENLE a droite;
Les veines jéjunales a gauche.

Le secteur chirurgical s’etend sur 3 cm environ entre
la veine iléo-caeco-colique en bas et le tronc de HENLE en
haut.

IV- LA VEINE MESENTERIQUE INFERIEURE:

Elle draine le sang veineux du colon gauche.



PHYSIOPATHOGLOGIE



14

CONSIDERATION PHYSI0-PATHOLOGIQUE (32)

Tout obstacle sur le retour veineux porte va entrainer:

¥ Une splénomégalie.
* Une circulation collatérale.

¥ Une ascite.
¥ Une modification du parenchyme hépatique.

A) SPLENOMEGALIE ET HYPERSPLENISME:

La rate est un organe essentiel chez l’enfant de part
ses fonctions immunologiques,hématologiques et dynamiques.

Cette splénomégalie est non seulement morphologique
mais egalement fonctionnelle car toutes les hypertensions
portales s’'accompagnent d’une diminution des hématies, des
leucocytes et des plaquettes traduisant une séquestration
de ces éléments figurés dans la rate et définissant ainsi
1" hypersplénisme.Mais cet hypersplenisme n’appartient pas
en propre aux grosses rates d’hypertension portale mais aux
splénomégalies en général quelque soit la cause ..

La thrombocytopénie est liée A& la mise en réserve d’une
grande quantité de plaquette dans la rate sans qu’elles
soient détruites.Ce phénoméne existe a 1’état normal pour le
tiers environ de la masse plaquetaire;il est du a un ralen-
tissement de la circulation plaquétaire durant la traversée
splénique.

Par ailleurs cette thrombocytopénie sensibilise et
augmente la tendance a saigner “des varices oesophagiennes.
Le retour a la normale de la pression veineuse de la veine
splénique favorise la disparition des conséquences de
1”hypersplénisme

Cependant il n’y a pas de correlation nette entre la
taille de la rate et la pression portale,ni entre 1’hyper-
splénisme et 1’importance de la spléenomégalie (27)

B) CIRCULATION COLLATERALE(FIG 8):

Tout obstacle sur le systéme veineux porte va favoriser
|"apparition de voies de dérivations:

* Hépatofuges entre le systéme porte & haute
pression et le systéme cave A& basse pression.
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¥ Hépatopétes =1 1'ohstacle est pré-hépatique
il s’établit des dérivations entre le systéme porte a haute
pression et le foie & basse pression.

Donc dans le bloc pre-hepatique les voies de déri-
vations sont mixtes hépatofuges et hépatopétes alors que
dans le bloc intra et sus hépatique les voies de dérivations

ne peuvent étre qu’hépatofuges.

1°) Les voies de dérivations hépatofuges:

Les voies de dérivations hépatofuges sont multiples et
ne font qu’emprunter des circuits qui existent a 1'état
normal mais peu fonctionnels et qui se font réactiver par
1" hyperpression veineuse portale.

L’enfant a de grandes capacités a crée des voies
collatérales spontanées;mais ces voies de dérivations sont
incapables dans la plupart des cas de neutraliser 1’hyper-
tension portale.Parfois elles arrivent & compenser
I’obstacle et cette hypertension peut passer inapercue.

De toutes ces voies de dérivations, seules les veines a
paroies minces sous muqueuses de 1’oesophage distal et de
1”estomac sont pathognomiquement les plus importantes et les
plus dangereuses de part leur rupture.Elles résument & elles
seules le danger principal de 1'hypertension portale
surtout dans les blocs pré-hépatiques ou elles représentent
le seul danger.

Grace a ces voies de dérivations hépatofuges il se
produit une invertion du flux dans le térritoire portal.

Ces voies de dérivations hépatofuges sont multiples et
peuvent étre schématiser en:

Anastomoses gastro-oesophagiennes
Anastomoses réctales

Anastomoses péritonéo-pariétales.
Anastomoses gastro-phréno-capsulo-rénales de
GILLOT.

* Anastomoses porto-ombilico-caves.

*x X %k X

a) Les anastomoses gastro-oesophagiennes:

Le sang portal rejoint le systéme cave supérieur en
remontant a contre courant les veines coronnaires stoma-
chiques, pyloriques, les vaisseaux gastriques courts, les
vaisseaux spléno-tubérositaires et gastriques postérieurs,
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pour rejoindre le plexus veineux oesophagisns sous mugeux =t
se faire drainer par 1’'hémi-azygos inférieure a gauche et la
grande azygos a droite.

Par ailleurs le plexus veineux oesophagien peut étre
drainer vers la veine cave inférieure par l1’intermédiaire
des veines diaphragmatiques.

b) Les anastomoses rectales:

Le sang portal emprunte a contre courant la veine
mésentérique inférieure puis les veines hémorroidales
supérieures;et a travers le plexus veineux réctal il
rejoint la veine cave inférieure par l1’intérmédiaire des
veines hémorroidales moyennes et inférieures puis les veines
iliagques internes.

Ce type de dérivation est peu fréquent chez l’enfant..

c) Les anastomoses péritonéo-pariétales:

Plusieurs voies de dérivations existent:

% Par l’intermédiaire d’accolement d’organes
digestifs

* Entre la veine splénique ou une de ses branches
avec la veine rénale gauche, gonadique ou la capsule du rein

¥ Au niveau des zones d’accolement de la rate
avec la paroi thoracique,il s’établit des voies de deri-
vations qui rejoignent le systeme cave supérieur par
|"intermédiaire des veines inter-costales.

¥ Par l’intermédiaire des veines lombaires il
s'établit des anastomoses entre le plexus veineux péri-
splénique et le plexus intra et extra rachidien.Le sang
porte est alors dérivé par la veine lombaire ascendante ou
par le canal réno-azygo-lombaire vers le systéme cave.

Ce type de dérivations sont trés fréquents chez
l1’enfant..

d) Les anastomoses porto-ombilico-caves:

Ce type de dérivations n’existe que dans les blocs
intra hépatiques mais ne peuvent éxister dans les blocs
pré-hépatiques du fait que la veine ombilicale se jette dans
la veine porte gauche il ne peut s'établir de dérivation si
cette veine porte est thromboseée.

Ce type de dérivation est trés fréquent chez les
enfants du fait que la veine ombilicale reste perméable
durant la premiére année de vie.
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e) L'anastomoseAggstro-phréno-capsulo-rénale de GILLOT:

La veine gastrique de GILLOT est un affluent de la
veine diaphragmatique inférieure gauche qui se jette dans
la veine rénale gauche par un tronc commun avec la veine
capsulaire gauche.

¥%% Deux caractéristiques pour ces voies hépato-
fuges.

¥ Ces voies de dérivations sont plus fréquentes
chez l’enfant et sont d’autant plus importantes que l’enfant
est plus jeune.Par ailleurs si l’enfant a développé dans un
premier temps des dérivations gastro-oesophagiennes.

Il peut dans un deuxiéme temps développer d’autres
dérivations hépatofuges qui peuvent parfois compensser cette
hyperpression.

¥ De toutes ces dérivations seules les gastro-
oesophagiennes représentent un danger réel de part la
production de varices et le risque de rupture,car la comp-
lication majeure de |’hypertension portale reste |’hemo-
rragie.

2) Les voies de dérivations hépatopetes:

Lorsque le foie reste & basse pression,c’est a dire
dans les hypertensions portales pré hépatiques,il s’établit
des voies de dérivations hépatopétes faisant communiquer le
systéme porte avec le foie pour permettre de maintenir une
certaine perfusion hépatique en méme temps que |’augmen-
tation du calibre et du débit de l’artére hépatique.

Cette perfusion hépatique hépatopéte est importante
pour les cellules hépatiques car le sang portal comporte un
effet protecteur (insuline)trés efficace.

Le sang portal contourne l'obstacle par d’innombrables
veines de la région sous hépatique,cet aspect cavernomateux
résulte de la dilatation des veines cystiques,des veines
pancréatiques et des veines cholédociennes.Mais ces veines
sont pathologiques car trés fragiles et parfois le siége
d’une phlébosclérose.Leur débit et leur calibre peut parfois
rendre dangereux tout abord chirurgical de la région sous
hépatique.Car une veine cholédocienne peut atteindre parfois
le diamétre du cholédoque.
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C- ASCITE:

De conception physio-pathologique trés complexe,
l’ascite semble étre favorisée par deux facteurs:d’une
part l’hypertension portale et d’autre part par 1’insuf-
fisance hépato-cellulaire.

Selon la loi de STARLING les échanges d’eau,d’éléctro-
lyte et de proteines de part et d’autre des capillaires sont
regis par la pression oncotique et la pression hydro-
statique.

Les facteurs essentiels dans la pathogénie de l’ascite
sont:

* L’augmentation de la pression hydrostatique dans
les sinusoides du fait de 1’hyperpression portale.

¥ L’abaissement de la pression oncotique du fait
de |’hypoprotidémie.

* L’augmentation de la production de lymphe
hépatique.

Cette ascite reste assez rare dans les blocs pré-
hépatiques et si elle survient c’est surtout au décours d’un
episode hémorragique avec déstruction parénchymateuse
hépatique.

Cette poussé d’ascite dans les blocs pré-hépatiques
reste un des signes de découverte de la maladie chez le
jeune nourisson avant toute hémorragie.

Cette ascite séreuse n’est qu’exceptionnel lement

irreversible et elle céde le plus souvent sous traitement
médical.

D- MODIFICATION DU PARENCHYME HEPATIQUE:

La perfusion hépatique et l’architecture du foie sont
en etroite corrélation de telle sorte qu’une pérturbation
dans un de ces domaines va entrainer naturel lement des
altérations au niveau de 1’autre.

Les conséquences morphologiques comme la réduction de
la résérve du glycogéne, les modifications des mitochondries,
les nécroses emboliques, la cytolyse,et 1’atrophie cellulaire
sont en relation avec la réduction de l”apport d’oxygéne.
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Hormslement ls perfusion hépatique gst de 1@8ml/mn/
10¢gr de foie;79% est apporté par la veine porte et 3U% par
|’artére hépatique.L’apport d’oxygéne est de 16 a 18 mm3
d’oxygéne /mn par 100gr provient de la participatiaon
artérielle pour 5 a 6ml et de la participation veineuse
sorte pour 11 & 12Zml avec une valeur d’hémoglobine de
15%.Le chemin d’arrivée de 1’oxygéne qu’il soit artériel ou
veineux portal ou mélange est sans importance pour le besocin
en oxygéne du foie qui possede une capacité d’extraction
maximale de 'axygéne dont la valeur est de 97%.

La suppression compléte de la participation portale a
|’oxygénation du foie qui survient lors de la férmeture de
ja veine porte ou lors d’une dérivation de cette dérniere
entraine une augmentation de la perfusion artérielle de 54 a
190%.Lorsque il éexiste une compensation maximale sur la base
d’une dilatation majeure des apports artériels la
perfusion définitive du foie arrive a 6% de sa valeur
normale.Malgré 1’aptitude absolument spécifique du foie
4 une exploitation extremement importante de l’oxygeéne
sanguin, il faut s’attendre a une déstruction parenchymateuse
sévére lors des chutes de préssions sanguines occasionnées
par une hémorragie importante des varices oesophagiennes.
Dans de tel cas la compensation artérielle pour la perfusion
hépatique descend largement rapidement de son maximum de 64%

En pratique cela signifie que méme lorsqu’on a affaire
a un parenchyme hépatique intact avec bloc pré-hépatique, des
lésions sévéres du foie peuvent résulter d’hémorragies oeso-
phagiennes répétées.

LA PHYSIOPATHOLOGIE: (32)

Toutes les conséquences physiopathologiques de
1" hypertension portale sont secondaires a la perturbation
de 1’hemodynamique du systéme veineux porte. Mais ces
modifications physiopathologiques sont variables dans leur
intensité et dans leur nombre en fonction de l’étiologie.

La physiopathologie des perturbations circulatoires
splanchniques occasionnées par 1’hypertension portale est
connue d’ol on tire la dénomination de syndrome d'hyper-
tension portale : car ce syndrome n’est qgue la conséquence
d’un cbestacle a |’écoulement veineux entre le systéme porte
et le systéme cave inférieur et non pas une maladie en elle
méeme .
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On peut caonsidéras exhématiquement que ia ciroulation
hépatique est centrée par le lobule hépatique , unité ana-
tomique et fonctionnelle du foie et qu’elle comporte deux
voies afferentes la veine porte et |’artére hépatique et une
voie efferente les veines sus ‘hépatiques. Ce foie organe
central dans 1’hypertension portale; au niveau de son
parenchyme , le sang portal veineux qui a traversé le
systeme capillaire de la rate du pancreas et de 1’intestin
subit une derniére traversée capillaire au niveau des acinis
hépatiques.

A partir de ces données anatomiques, il est intéressant de
diviser les barriéres en pré et post sinusoidale.Cette sepa-
ration d’obstacle pré, intra et sus hépatique contribue a
préciser les aspects cliniques et thérapeutiques de ce syn-
drome.

I'l est facile de concevoir a travers ces aspects mor-
phologiques que:

* Les hypertensions portales pré-hépatiques
n’auront que des consequences hémodynamiques car il n’exic e
aucune perturbation biclogique du foie puisque |’unité ana-
tomique et fonctionnelle n'est pas atteinte.

¥ Par contre dans les obstacles intra-hépatiques
P"unité anatomique est atteinte. Aux conséquences hémodyna-
miques s’ajoutent Jes conséquences biologiques liées 3
I7insuffisance hépatique.

A./ BLOC PRE-HEPATIQUE:

Dans les blocs pré-hépatiques, seuls les considérations
hémodynamiques sont responsables de la clinique;car lorsque
la perturbation du flux sanguin est localisée en avant du
foie le parenchyme hépatique reste d’abord intact.

La rupture des varices gastro-oesophagiennes résume la
morbilité des blocs dont les causes sont essentiel lement
dominées par les atrésies de la veine porte ou la thrombose
de la veine porte rarement par la compression extrinseque de
la veine porte une lésion du voisinage inflammatoire ou
tumorale.

I'l se caractérise par la transformation caverno-
mateuse de la région sous hépatique suite A des shunts
reliant le systéme porte au foie ou la pression est dans la
limite de la normale.

I'l n"existe aucune possibilité d’action directe chirur-
gicale sur les obstacles pré-hépatiques.Cette atrésie ou
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thrombose pouvant s'étendre le plus souvent & l1'intérieur

du foie.

B- BLOC INTRA-HEPATIQUES

Ces blocs se caractérisent par:

¥ Une sclérose ‘
* Une destruction des acinis hépatiques.

La sclérose est génératrice d’hypertension portale et
la destruction des acinis hépatiques évoluent vers 1’insu-
ffisance hépatique.Il est facilement compréhensible que les
deux phénoménes (1’hypertension portale et 1’insuffisance
hépatique)s’intriquent, faisant toute la gravité de cette
affection,ou au risque propre de 1”hypertension portale
s’associe ceux de l’insuffisance hépatique.

Par ailleurs il existe une inter-action entre la
perfusion hépatique et I’architecture du foie de tellie sorte
que la perturbation de 1’une va entrainer naturellement une
atteinte de |1’autre

En fonction du siége lobulaire périphérique ou central
de la compression veineuse on distingue:

Les blocs intra-hépatiques pré-sinusoidaux
# Les blocs hépatiques post-sinusoidales

a) Les blocs intra-hépatiques pré-sinusoidaux

L’obstacle se situe avant les sinusoides au niveau des
derniéres ramifications portales de la veine inter-lobulaire

Cet obstacle peut é&tre secondaire:

¥ Soit a une thrombose veineuse par les oeufs
de BILHARZI.

* Soit & une compression extrinseque par une
fibrose diffuse des espaces portes lors des fibroses hépa-
tiques congénitales.

Du fait méme de 1'absence de destruction des acinis
hépatiques,ce type de bloc intra-hépatique se rapproche
beaucoup plus du bloc pré-hepatique car il n'y a pas de
perturbation biologique hépatique.

b) Les blocs intra-hépatiques post sinusoidaux:

L’obstacle siége en aval des sinusoides sur les veines
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REnteo labulaires qui sont comprimées par les nodules de
regenération de la cirrhose, se compliquant ainsi
d’hypertension portale.

# Ces cirrhoses peuvent étre biliaires metabo-
liques ou post mécrotiques,

# Elles peuvent étre influencables par un trait-
ement médical.Toutefois les modifications a l”écoulement
sanguin restent irréversibles.

C) Les blocs sus hépatiques:

Dans ce type de bloc 1’obstacle csiege au niveau du
systéme veineux efferents du lobule hépatique.

* Cet obstacle va étre source d’une stase veineuse
en amont de |’obstacle c’est a dire au niveau centro lobu-
laire avec distention des sinusoides donnant I|’aspect de
véritable marécage sanguin centrolobulaires.Cette congestion
va eétre source d'une fibrose centrolobulaire si l1’obstacle
n’est pas levé,cette fibrose se faisant a partir des veines
sus heépatiques altérées vers les espaces portes.

¥ Ces cirrhoses "vasculaires" sont secondaires
& un obstacle pouvant siéger: ‘

Soit au niveau des veines sus hepatiques.
Soit au niveau de la veine cave inférieure
a hauteur ou en aval de |’ abouchement des
veines sus hépatiques.

¥ Soit au niveau du coeur.

Ces cirrhoses peuvent compliquer 1’évolution:

¥ D’une péricardite constructive

* D’une thrombose des veines sus hépatiques
(syndrome de BUDD CHIARI)

* D’une maladie veino-occlusive.

D’une compressian extrinseque par une tumeur

intra ou extra hépatique.

* D'une obstruction de la veine cave inférieure.

b3
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1- GENERALITES

L’ hypertension portale est un syndrome secondaire
a un obstacle a l’écoulement veineux entre le systéme porte
et le systéme cave inférieur et non pas une maladie en elle

meme.

Ce syndrome cache des etiologies diverses qui peuvent
etre diviser en trois groupes,différents non seulement par
le siege de |’obstacle mais surtout par les conséquences
physiopathologiques,cliniques, thérapeutiques et
pronostiques.

On distingue trois types de blocs:

¥ Le bloc pré-hépatique:l’obstacle siége en avant
du foie c’est a dire sur le systéme porte lui méme.La
clinique et le pronostic sont dominés par les risques de
rupture des varices oesophagiennes.

* Le bloc intra-hépatique:l’obstacle siége dans le
foie lui méme.La clinique est dominée par les risques de
rupture des varices oesophagiennes mais aussi par la lésion
hépatique elle méme.

* Le bloc sus-hépatique: |’obstacle siége aprés
les veines centro-lobulaires .Ce type de bloc est
particulier par ses conséquences physiopathologiques, sa
clinique et surtout son traitement et son pronostic.

I'l- HYPERTENSION PORTALE PAR BLOC PREHEPATIQUE

A) INTRODUCTION:

Le bloc préhépatique se définit comme un obstacle
siégeant au niveau de tout ou une partie du tronc porte
et/ou des branches de la veine porte.

On 1’appelle aussi bloc extra-hépatique ou thrombose
porte ou cavernome portal.

C’est en 1861 que FRERICHS reconnu le premier l’associ-
ation des hémorragies gastro-intestinales avec splénomégalie
et obstruction de la veine porte avec foie sans cirrhose.
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Elle représente une des &tiologlies principales des
hypertensions portales de l’'enfant (9-136-226-21);a
1’opposé de l'adulte ou le bloc intra-hépatique
prédomine.

L’étiologie de cette thrombose est trés souvent
mystérieuse, mais dans beaucoup de cas sa découverte dépend
en faite de la minutie de l’enquéte étiologique.

Le bloc extra-hépatique se caractérise par une pression
sinusoidale normale et une hypertension portale en amont de
1’obstacle c’est & dire dans le lit splanchnique.Cet état
hémodynamique va induire la formation de circulation
col latérale hépatopéte & travers les veines cystiques,
cholédociennes et de SAPPEY,afin de contourner l’obstacle et
de continuer a perfuser le foie.

Cette circulation collatérale apporte 30 a 4% du flux
veineux hépatique normal (222-71).Donc ce type de bloc n’est
pas synonyme d’absence de perfusion hépatique (222)et avec
un foie sain histologiquement et biologiquement ce type de
bloc ne représente un danger que par la rupture des varices
(9-36-43).

La clé physiopathologique dans la compréhension et la
prise en charge de ces malades est donc une pression
sinusoidale normale associée a un parenchymeo hépatique
sensiblement normal dont le corollaire thérapeutique est le
contrdéle et la prévention des hémorragies sans crainte d’une
défaillance hépatique.

A 1’opposé dans les blocs intra-hépatique (cirrhose)
|’obstacle siége au niveau du foie avec une pression
sinusoidale élevée égale a la pression splénique donc cet
état hémodynamique ne peut induire une circulation
hépatopéte mais plutdt une circulation hépatofuge.

Ce bloc pré-hépatique se caractérise aussi par la
précocité des hémorragies digestives posant des problémes
thérapeutiques difficiles car survenant sur des enfants avec
des veines de petit calibre pouvant compromettre les dériva-
tions chirurgicales.
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Le processus thrombotique touche toujours les branches
de la veine porte, presque toujours la veine porte elle méme
et peut méme toucher la veine splenique (7%) et la veine
mésenterique superieure (14%) (9).

L’évolution de l’endoscopie et |’appreciation du
calibre des varices et de [’état de la muqueuse
oesophagienne permet actuellement d’apprecier les risques de
rupture et de selectionner les malades & la chirurgie

B) ETIOLOGIES:

La thrombose de la veine porte reste 1’étiologie la
plus fréquente de 1’hypertension portale de [’enfant.

On distingue deux groupes d’obstacles pré-hépatiques:
ldiopathique et non idiopathique.

Obstacle pré-hépatique non idiopathique:

Trois catégories:

Causes directes:

Péritonite néonatale;

Traumatisme abdominale de la veine porte;
Traumatisme iatrogéne de la veine porte;
Kyste et tumeur comprimant la veine porte.

X Xk XK x

Anomalies congénitales:

¥ Stenose de la veine porte,

¥ Atrésie de la veine porte;

¥ Agénésie de la veine porte;

¥ Duplication de la veine porte (198).

Causes indirectes:

¥ Etat d’hypercoagulabilite

° Déficience en antithrombine 111
° Déficience en proteine C
° Déficience en proteine S.

Dans 40% des cas une cause est retrouvée a l’origine
de la thrombose de la veine porte (9).
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Ce groupe de bloc extra-hépatigue non idiocpatigus sst
domine essentiellement par les causes iatrogénes faisant
suite a des cathétérismes ombilicaux en période néo-natale.

Trois erreurs techniques sont reconnues actuellement
comme résponsables de ces thromboses portes.

# Catheter ombilical en mauvaise position;
* Le produit injecté;
¥ La durée du cathétérisme.

Un double mécanisme est incriminé dans la génése de cette
thrombose:mécanique et inflammatoire.

Mécanique: ce sont des micro-traumatismes
de la paroi veineuse par un cathéter ombilical en mauvaise
position.Par ailleurs la durée du cathéter semble influencer
aussi la survenue de thromboses (65).

Inflammation: une agression de |’endothélium
veineux par l1’injection de soluté hypertonique dans un
systéme veineux a débit insuffisant (65).

D’autres causes plus rares sont retenues dans la génése de
la thrombose de la veine porte: 1”infection, la compression
de la veine porte et les troubles de 1'hémostase.

* Infection: elle est secondaire a une omphalite néo-
natale,une sépticémie ou une suppuration abdo-
minale.Le lien de causalité entre [1’infection et la
thrombose de la veine porte a é&té l1’objet de plusieurs
discussions.

- Un certain nombre de thromboses veineuses dans
le cadre des sépticémies a staphylocoques peuvent étre
considérées comme thromboses par "contiguité" des vaisseaux
directement au contact des lésions infectieuses (65)

- Elles sont aussi favorisées par les particula-
rités physiologiques du systéme fibrinolytique du nouveau-
ne.
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# Le lien de causalité entre la compression de la veine
porte et sa thrombose est ici évident.

Cette compression de la veine porte peut étre due & une
tumeur hepatique ,a du tissu hépatique éctopique (132)ou
a une adénite tuberculeuse (64).

Thrombose idiopathique de la veine porte:

Dans 51 a 80% des cas aucune cause évidente n’est
retrouvée (226-136-60-40-31-198-43).

Assez souvent des malformations associées (Cardio-
vasculaire,urinaire,cranio-cérébrale ou digéstive) sont
retrouvées dans ce groupe avec des fréquences variables de
13 & 25% (226-9-10-30),qui suggére une origine malformative
a cette thrombose porte.

La fréquence des malformations associées dans ce groupe
de thrombose idiopathique ainsi que I’absence de différence
(1) dans 1’age de survenue,dans l’anatomie, dans les images
radiologiques et dans le retentissement hémodynamique entre
les deux groupes idiopathique et non idiopathique suggére
une origine anté ou péri-natale et pose deux
problémes:s’agit-il d’un défaut de developpement du systéme
porte puis apparition d’une circulation collatérale de
suppléance hépatopéte d’'aspect cavernomateux ou plutét d’une
thrombose anté ou péri natale du tronc porte eventuel lement
développer sur une veine primitivement normale (19).

Pour certains (11) ce n’est que l’extension du

processus néonatal d’oblitération du canal d’ARANTIUS et de
la veine ombilicale

C)> ANATOMO-PATHOLOGIE:

12) Il semble que 1’obstruction porte est en fait une
maladie veineuse de tout le systéme porte intra et extra
hépatique (18-9-21)

L'analyse angiographique des enfants de l1"Hépital
BICETRE montre dans plus de la moitié des cas qu’il existe
une anomalie des branches intra hépatiques de la veine porte

* Lacune intra luminale;

¥ Interruption brutale des branches;

¥ Perte de mode normale de division :

¥ Anomalies des distributions
segmentaires;

* Irregularité des parois;

* Image de dédoublement veineux.
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e ) Il n'y a pas de signe de cirrhose ni de tib-
rose importante & la biopsie hépatique mais il existe des
anomalies minimes (19%) mais indiscutables (1¢).

¥ Dans certains espaces portes la
branche de la veine porte n'est pas visisble.

¥ [l peut exister de multiples
structures vasculaires associées ou non a une fibrose
modéreée.

* Dans le lobule on peut observer une
dilatation modérée des sinusoides,associée a un nombre
exagéré de veines centro lobulaires trop proches les unes
des autres et & un degré variable de fibrose peri-
sinusoidale.

Les anomalies angiographiques et histologiques se
retrouvent avec la méme fréquence dans les obstructions
portes idiopathiques et non idiopathiques.

Certains aspects de |’hypertension portale de 1’adulte

dite idiopathique ou la sclérose hepato-portale semble se
rapprocher des hypertensions portales idiopathiques de

P

enfant

Le processus thrombotique peut s’étendre a la veine
porte et/ou a la veine splénique et/ou a la veine
mésentérique,parfois a tout le systéme porte compliquant
ainsi le geste chirurgical.

D) CLINIQUE:

Ce type de bloc s’exprime trés souvent par des
hemorragies digéstives et/ou splénomégalie;rarement par une
ascite, une anémie ,des douleurs abdominales ou un ictére.

Le mode d’expression clinique est fonction de
1”age Chez le nourisson et le petit enfant,la douleur
abdominale et 1’ascite reste |’expression la plus commune.A
1’ opposé chez 1’enfant plus grand c’est le tableau

d’hémorragie digéstive par rupture des varices ,ou
1” hypersplénisme qui ouvre la scéne de cette pathologie pré-
hépathique. '

HEMORRAGIE:

L’ hémorragie est |’expression clinique la plus
dramatique aussi bien pour le malade que pour son
entourage;elle est commune a toutes les hypertensions
portales quelque soit |’étiologie et n’est que |’expression
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visuelle diune rupture des varices oesogastriques et
représente le seul danger des blocs pré-hépatiques (9-136-
19-43).

Mais cette rupture des varices ocesophagiennes ne
représente pas l1’exclusivité des hémorragies car d’autres
varices peuvent saigner: gastriques,iléales,duodénales,
rectales (9);par ailleurs d’autres lésions que les varices
peuvent saignér en présence d’une hypertension portale tel
que ulcére gastrique,oesophagite, gastrite (89-72) mais elles
sont rares chez |’enfant.

Mais si l‘hémorragie est commune a toutes les
étiologies,son expression clinique différe selan le siége de
1’obstacle.Elle représente le seul danger des blocs pré-
hépatiques (9-43-136)

C’est le signe clinique le plus souvent retrouvé aussi
bien chez l’enfant que chez l’adulte (226).11]1 est révélateur
de [’hypertension portale dans la moitié ou les deux tiers
des cas (9),pouvant étre parfois mortel (136-43-42).

Ces hémorragies digestives par bloc extra-hépatiques se
caractérisent par:

# D’une part la précocité ue leur survenue

par rapport aux autres éetiologies, généralement avant 1’age
de 6 ans (136-31-42-9-21-130-60-226-18-30),dans 41% des
cas |’hémorragie survient avant 1’age de 3 ans (21),.

Plusieurs hypothéses ont été proposées pour expliquer la
précocité des ruptures des varices oesophagiennes des

blocs pré-hépatique par rapport aux autres étiologies (122)
(la fregquence des infections respiratoires dans le bas &age
(19),et la géne au flux porte est d’emblée importante).

¥ D’autre par leur répétitivité avec une
moyenne de 2,5 a 5 épisodes hémorragiques (9-10-43-146).

Les mécanismes de saignement digéstifs chez l’enfant
porteur d'une hypertension portale ne sont pas toutefois
univoque. Il a été établi chez 1’adulte que |1’hémorragie est
rarement la cause d’une "rupture" de varices importantes
mais est le plus souvent liée aux saignements de petites
veines de la muqueuse (19),

Assez souvent une cause déclenchante est retrouvée dans
les jours qui précedent 1’hémorragie dans 20 & 7¢% des cas
(8-30-42-60-226),s0us forme d’une infection respiratoire ou
d’une prise médicamenteuse (Aspirine, anti-inflammatoire).la
prise médicamenteuse n’influence ni 1’age de survenue ni
1’aspect endoscopique (10)
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La fréquence et la sévérité de l?'hémorragie augmentent
entre l1’age de 14 et 15 ans (226) mais elle diminue apres
l]'age de 15 ans.Cette sevérité de 1’hémorragie n’est pas en
relation avec la pression veineuse portale (226).

Ces hémorragies s'extériorisent le plus souvent sous
forme d’hématémése et/ou de méléna.

Par ailleurs il n’y a pas de différence dans
|’expression ni dans le risque hémorragique entre
]’ hypertension portale pré-hépatique,idiopathique ou non
idiopathique (9).

La mortalité par rupture des varices oesophagiennes
dans les cavernomes portes est estimée entre 13 et 31% .Elle
est inférieur & celle des cirrhoses ou les héemorragies sont
massives continues et surtout survenant sur des lésions
hépatiques cirrhotiques.

La sévérité de [I’hémorragie n’est pas en relation avec
la pression intra-splénique.

SPLENOMEGALIE:

Selon les séries elle peut étre le premier signe
révélateur de 1’hypertension portale mais elle est retrouvée
dans 8¢% des cas lors du diagnostic.

C’est un signe qui est trés souvent retrouvé dans les
séries de |I’enfant alors qu’elle est rarement rapportées
dans les séries de 1’adulte (226).Mais 1’importance de cette
splénomégalie ne préjuge pas de 1’intensité ni du risque de
rupture de varices oesogastriques; car il peut coéxister des
hémorragies digéstives avec des splénomégalies type I comme
a l’opposé on peut observer des splénomégalies type I1] ou
IV sans hémorragie. .

Mais cette splénomégalie est proportionnelle a
l1’intensité de 1’hypersplénisme (892),.

La splénomégalie et |I’'hypersplénisme ne posent pas de
problémes majeurs pouvant aboutir & la splénéctomie.

ASCITE:

L’ascite signe trés souvent retrouvé dans les blocs
intra ou sus-hépatiques reste assez rare dans les blocs
extra-hépatiques.Elle est signalée par :

¥ CARLIER (49) : Dans 14% des cas
* ALVAREZ (9) : LU g8% " n n
* CLATWORTHY (23) : o 39y nmowou
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Cette a=scite peut étre le signe révélateur de
lI’affection chez le nourisson (31-43-82-226).Comme elle
peut étre retrouvée chez le plus grand au décours des
hémorragies digéstives abondantes (9-30-31-44),et serait
secondaire a4 une diminution de la pression oncotique
associée a une augmentation brutale de la pression porte

226) .,
Cette ascite rapidement transitoire et précocemment

résolutive (31-226),reste la particularité de ce bloc.

G9=
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111- HYPERTENSION PORTALE PAR BLOC INTRA-HEPATIQUE:

A) INTRODUCTIDN:

Ce bloc represente un état pathologique trés polymorphe
dont on distingue deux groupes:

* Le bloc intra-hépatique pré-sinusoidal:
l1”obstacle siége avant le sinusoide,ce type de bloc est
représenté par la fibrose hépatique congénitale qui se
caractérise par une abscence de l’altération de la fonction
hépatique.

*¥* Le bloc intra-sinusoidal:au syndrome
d’hypertension portal s'associe les lésions propre &
l’atteinte hépatique.Ce bloc est dominé par les cirrhoses
qui peuvent étre divisés en quatre groupes.

° Cirrhose biliaire;

° Cirrhose post-nécrotique;
° Cirrhose métabolique;

° Cirrhose idiopathique.

B) CIRRHOSES:

1*) DEFINITION GENERALITES:

les cirrhoses sont definies comme une fibrose hépatique
accompagnee de nodules de régénération. Il s’agit d’un stade
evolutif de nombreuses hépatopathies.

C’est la desorganisation de la structure hépatique,
tant au niveau du lobule que du reseau vasculaire, qui
conduit a terme a la production d’une hypertension portale.

2° ) DIAGNOSTIC POSITIF DE CIRRHOSE:

CLINIQUE:

Certains arguments cliniques evoquent l’evolution
cirrhogene de l’atteinte hepatique:

* la consistance dure du foie, mais que 1’on
observe aussi dans la fibrose hépatique congenitale.
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# Le caractére irregulier de la 'surtface,
finement ou grossierement bosselée, mais qu 1’on peut
percevoir lors de metastases hépatiques

¥ Le bord inferieur net voire tranchant,
probablement |*element clinique le plus évocateur.

DONNEES DE LA LAPAROSCOPIE 0OU LAPAROTOMIE:

La visualisation de nodules , micro ou macronodulaires
sur un foie devenu pale, représente un solide argument
diagmastic de cirrhose

CONFIRMATION HISTOLOGIQUE

C’est |’anatomo-pathologie qui apporte la certitude
diagnostic en montrant:

¥ La désorganisation architecturale du foie

¥ Le developpement d’une fibrose qui peut
envoyer des ponts porto-portes ou porto-centrolobulaires

x L'existence de nodules de regeneration, non
par une veine centro-lobulaire

T~
w

centr

3*) DIAGNOSTIC ETIOLOGIQUE DE LA CIRRHOSE:

Les causes de cirrhose sont diverses chez l1’enfant
rendant 1’enquete etiologique difficile.Celle ci doit etre
menée avec rigueur car elle peut deboucher sur une
affection dont on peut stopper l’evolution, qu’il s'agisse
d’une affection curable chirurgicalement ou d’une pathologie
metabolique.

Trois groupes principaux de cirrhoses sont rencontrés
chez 1’enfant:

Cirrhoses biliaires;
Cirrhoses post-nécrotiques;
Cirrhoses vasculaires,conséquence d’un bloc
sus-hépatique;
¥ Et enfin le lot des cirrhoses idiopathiques.
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a) LES CIRRHOSES BILIAIRES:

Elles compliquent:
* Une choléstase extra-hépatique;

° Atrésie des voies biliaires;

° Kyste du cholédoque;

* Sténose cholédocienne;

° Compression extrinseque de la voie
biliaire principale.

¥ Une Choléstase intra et extra-hépatique;
° Cholangite sclérosante;
¥ Une choléstase intra-hépatique;
< Hépatiqde chronique;
° Maladie de BYLER;
° Deficit en alpha 1 anti-trypsine.
° Mucoviscidose;
° Hypoplasie ductulaire ou paucité-

ductulaire.

¥ Atrésie des voies biliaires:

Dans 1’atrésie des voies biliaires,l’hypertension
le est trés souvent présente au moment de la cure
chirurgicale initiale,en géneéral avant 1’age de 2/3mois.

Elle se développera toujours en 1”absence ou en cas
d’echec du drainage biliare et on observera des varices
oesophagiennes au moins une fois sur deux chez les enfants
operés de leur atrésie avec succés et qui ont completement
dé jauni.

La choléstase, par la souffrance hépatocytaire qu’elle

cree et la fibrose qu’elle induit est un facteur essentiel
de |'hypertension portale.Les cholangites bactériennes qui
compliquent parfois les hépatoporto-entérostomies réussies
ne semblent pas par contre étre un facteur de 1’hypertension

portale;par contre |’existence d’anomalies veineuses
associées ,trés souvent mises en évidence a I’artériographie
lors du retour veineux, jouent probablement un réle important
dans la génése de |’hypertension portale.
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# Maladie de BYLER:

Cette affection souvent tamiliale se caractérise par
une fibrose hépatique progressive et par une dissociation
entre les éléments biologiques de la choléctase et le taux
de cholésterol qui lui reste normal;le taux de gamma-
glutamyl transferase est également frequemment normal.

Histologigquement, les signes de régéneration sont peu
importants,c’est la fibrose qui domine.L’hypertension est
dans cette affection peu importante, rarement a l1’origine
d’ hémorragies digestives,le décés survenant au cours des
premiéres anneées de la vie par insuffisance hépatique.

¥ Déficit en alphal antitrypsine:

Contrairement & la maladie de BYLER, le déficit en
alphal antitrypsine cemble rare en Algérie,l’atteinte
hépatique a lieu chez 10% des enfants déficitaires et dont
le phenotype est ZZ et elle aboutit a une cirrhose chez 25
5¢0% d’entre eux.Cette maladie crée un risque hémorragique
¢levé, possible dés le tres jeune age est augmentant avec
celui-ci,souvent trés grave.

La rapide progression de 1’ hépatopathie recuse en
général la dérivation porto-systémique et en fait des

candidats a la transplantation hepatique.

* Mucoviscidose:

Cette affection semble également exceptionnelle ou trés

rare en Algerie.

L’ incidence de la cirrhose augmente avec l’age des
malades et existe chez 5,3% d’entre eux a 12 ans.

Une revue de la littérature pratiquée par 0. BERNARD
fait apparaitre que sur 168 enfants porteurs d’une

hypertension portale sur mucoviscidose,62% ont fait au moins

un saignement digéstive a un age moyen de 19 ans 9 mois

(avec des extrémes de 7 ans 1 mois a 17 ans 2 mois);mais les

hémorragies digestives ne constituent pas la cause majeure
de décés pour ces enfants qui décédent plutdot de
complications réspiratoires.

L'évolutivité de la maladie hépatique et l’atteinte
souvent pluriviscérale ne plaident pas en faveur de la
pratique de shunt porto-systémique ,trois des six enfants
dérivés par le groupe de BICETRE ont développé une
encéphalopathie porto-cave.
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b) LES CIRRHOSES POST-NECROTIQUES:

La cirrhose peut compliquér :
¥ Une hépatite auto-immune:

° Par auto-anticorps anti-muscle lisse;

° Par auto-anticorps anti-reticulium
endoplasmique.

° Par auto-anticorps anti-cytosol;

* Par auto-anticorps anti-noyeau.

En régle générale une hypertension portale est toujours
présente au moment du diagnostic de l’hépatite auto-immune.
Elle est toutefois rarement majeur,semblant se développer
lentement avec des varices de petit volume.

Le traitement médical immuno-supresseur stoppe
1’évolutivité de la maladie,stabilise 1’état anatomique du
foie et permet souvent la regression des signes
d’hypertension portale.

¥ Hepatites virales B et C;

° L’hépatite & virus B se complique dans

environ 18% des cas d'une cirrhose chez l’enfant en principe

- si l1’activité inflammatoire est modéreée
1’ hypertension portale sera rare,le plus scuvent seulement
échographique.

- s5i 1’hépatite est active sévére, |’hypertencsion
portale touchera un tiers des cas environ avec 5¢% de formes
importantes.

° L’hépatite & virus C se complique plus
souvent de cirrhoses dans prés de 50% des cas.

c) CIRRHOSES METABOLIQUES: MALADIE DE WILSON:

Cette affection semble plus fréquente en Algérie qu’on
ne le pensait.Elle résulte d’une accumulation de cuivre dans
le foie et se transmet sur un mode héreditaire autosomique
récéssif.

Elle s’exprime au dela de 1’age de 5 ans ,en général
par des signes d’insuffisance héepatique .

Les signes d’hypertension portale y sont au deuxieme
plan,en général modérés, trés rarement & l’origine
d’ hémorragie.lls regressent souvent sous traitement medical.

Un shunt porto-cave y est contre indiqué car il
déclenche une encéphalopathie grave
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C) FIBROSE HEPATIQUE CONGENITALE

Elle représente une affection dont les limites sont
ez flous.La définition est anatomo-pathologique et se
térise par une fibrose portale associee a une
tation des voies biliaires.

J
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Donc le terme de fibrose hépatique est impropre et ne
refléte gu’une partie des faits anatomiques.

Plusieurs synonymes ont été proposes:

La fibroangiomatose biliaire;

La fibroangioadénomatose du foie;

La fibroadénomatose biliaire;

La fibrocholangiomatose;

La fibroadénomatose kystique du foie.

X XK kK X x

Elle a été décrite la premiére fois en 1854 chez
1’enfant sous le terme de maladie fibrokystique du foie.

La fibrose hepatique congénitale est transmise sur le
mode autosomique recessif.

ANATOMIE PATHOLOGIE:

Deux principaux éléments dominent:la fibrose portale et
la dilatation des voies biliaires intra-héepatiques.

Cette fibrose portale a des limites nettes avec le
lobule.La voie biliaire est plus ou moins dilatée et
dysmorphique.

Mais l'architecture lobulaire est respectée ainsi que
les hepatocytes,il n’y a pas de nodules de régénération
Par ailleur il n’y a pas de choléstase dans le lobule.

CLINIQUE:

La clinique est polymorphe et dépend de la prédominance
d’un élément anatomique par rapport a l’autre:c’est ainsi
que !’on décrit des formes avec hypertension portale lorsque
la fibrose portale prédomine,des formes avec cholangites
lorsque la dilataticon des voies biliares predomine.Et des
formes mixtes

Mais chez 1’enfant c’est la forme avec hypertensiaon
portale qui est la plus souvent retrouvee.
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a) Forme avec hypertension portale:

L’age d’apparition de 1’hypertension portale est
variable et peut se voir a tout age.

Trois signes révélateurs sont notés:

¥ les hémorragies digéstives par rupture des
varices oesophagiennes surviennent plus tardivement que dans
les cavernomes portes,mais ont une gravité moindre que dans
les cirrhoses.

¥ L’hepatomégalie ne manque presque jamaisjelle
est ferme et réguliére;

¥ La splénomégalie peut étre associée a
1’ hypertension portale.

Mais fait important:les epreuves fonctionnelles
hépatiques sont pratiquement normales.

L’échographie appreéciera le syndrome d’hypertension
portale,montrera aussi la dilatation des voies biliaires
intra-hépatiques.Mais c’est surtout le cholangio-scanner qui
montrera la retention du produit opaque dans des canalicules
biliaires dilates.

La biopsie hépatique surtout chirurgicale affirmera le
diagnostic en montrant une fibrose portale sans nodule de
régénération et le respect de l’architecture lobulaire.

L’ échographie et l1’urographie intra-veineuse montreront

des lésions rénales constamment associees :rein hypertrophie
bosselé et des images d'éctasies canaliculaires.

b) Forme avec cholangite:

La poussée de cholangite se traduira par une fiévre,une
douleur vive de 1’ hypochondre droit,rarement un icteére.
Cette cholangite est secondaire a une infection par des
germes intestinaux,des canalicules biliaires dilatees.

Elle a un pronostic redoutable le plus souvent mortel.
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IV HYPERTENSION PORTALE PAR BLOC SUS HEPATIQUE

Le syndrome de BUDD-CHIARI est un terme collectif
désignant une obstruction au retour veineux hépatique.

C’est une étiologie d’hypertension portale assez rare
chez l’enfant dont 1’obstacle se situe entre les sinusoides
et le coeur droit expliquant la géne a4 la circulation de
retour.

Elles regroupent trois principales étioligies:

¥ La maladie veino-occlusive;
» Le syndrome de BUDD-CHIARI;
x La péricardite constructive.

Ce type de bloc pose des problémes thérapeutiques
particuliers ou le syndrome d’hypertension portale passe au
second plan alors que seul la Jutte contre la congéstion
hépatique est au premier plan de 1’attitude thérapeutique.

Le syndrome de BUDD-CHIARI a été reconnu par LAMBORAN
‘en 1848 puis décrit par BUDD en 1845 et plus tard par CHIARI
en 1888.

A) LE SYNDROME DE BUDD-CHIARI:

1°) DEFINITION/GENERALITES:

C’est un syndrome aux étioclogies diverces se
définissant comme un obstacle au retour veineux au niveau
des veines sus hépatiques ou de la veine cave inférieure
située entre |’abouchement de ces veines et l’oreillette
droite.

2°) ETIOLOGIES:

11 reléve de trois étiologies différentes par leur
évolution et leur traitement.

a) Le syndrome de BUDD-CHIARI secondaire a une
compression extinseque des veines sus hépatiques ou de la
veine cave inférieure par un procéssus expanssif de la
région & savoir:un kyste hydatique du foie, un hématome du
foie,une tumeur du rein envahissant la veine cave inferieure
ou une péricardite constrictive.

Le traitement de 1’étiologie fera disparaitre le
syndrome de BUDD-CHIARI.



41

b) La deuxiéme étiologie la plus fréguente est la
thrombose progressive des veines sus hépatiques due a une
perturbation grave de la coagulation:polyglobulie, syndrome
de MARCHIAFAVA-MICHELI, intoxication par les contraceéptifs
oraux.Parfois la cause de la thrombose reste inconnue.

c) La sténose congénitale de la veine cave inférieure
et des veines sus hépatiques representent la troisieme

principale étiologie.

3°) ANATOMIE PATHOLOGIE:

L'anatomie pathologique se caractérise par deux types
de lésions:parenchymateuse et veineuse qui sont differentes
dans leurs &tendues et leurs évolutions en fonction de
1’éticlogie.

a) Lésions parenchymateuses:

Tout obstacle sur le retour veineux entraine une
congéstion centro-lobulaire avec distension des sinusoides.

Si l’obstacle n’est pas levé elle évoluera vers un
infarcissement avec nécrose et déstruction du parenchyme
hépatique(hépatocyte).Cette nécrose centro-lobulaire
évoluera plus tard vers une sclérose irradiant a partir des
veines sus hépatiques.Plutardtoute 1’architecture hépatique
est remaniée et il est difficile de retrouver l’origine de
cette sclérose.

b) Lésions veineuses:

Les lésions veineuses sont paralléles aux lésions
parenchymateuses, thrombose fraiche dans un premier temps
puis fibreuse ancienne organisée et atrophie vasculaire
plutard. ]l existe souvent une réaction inflammatoire péri-
veineuse sans que l’on puisse dire si elle précéde ou suit
la thrombose veineuse (ALAGILLE).Ces lésiaons d'endo ou de
thrombo-phlébites siégent le plus souvent prés de [’orifice
des gros troncs sus hépatiques de la veine cave inférieure
sur laquelle elles peuvent s’etendre.

Lors de 1’étioclogie thrombotique la thrombose des
veines sus hépatique se fait toujours selon le méme schéma a
savoir thrombose de la veine sus hépatique gauche puis
droite puis celle du lobe caudé qui se draine directement
dans la veine cave inférieure en dessous de |’abouchement
des veines sus hépatiques.A chaque thrombose d’une veine sus
hépatigque il s’ensuitune nécrose avec atrophie du territoire
correspondant et d’une hypertrophie compensatrice du

parenchyme sain restant.Ainsi toute atrophie du lobe droit
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et gauche du foie avec hypertrophis du lobe caudé signifie
la thrombose des veines sus hépatiques droites et gauches
avec des veines du lobe caudé perméable.

L’évolution par poussées aigues suivies de rémissions
plus ou moins longues de ce syndrome de BUDD-CHIARI posits
thrombose est visible sur les piéces de nécropsie ou se
juxtapose des lésions veineuses et parenchymateuses d’age
différent.

Les sténoses congénitales de la veine cave inférieure
se situent au niveau de 1’ abouchement des veines sus
hépatiques,et 1’on distingue avec DUBOST plusieurs types de
gravités croissantes allant du diaphragme incomplet a la
sténose totale parfois agravée'par la thrombose de la veine
cave inférieure retro-hépatique. ‘

Les veines sus hépatiques sont le plus souvent
interessées soit par une sténose ostiale,soit par une
thrombose plus étendue.Le foie est hypertrophié de facgon
symétrigque et le lobe de SPIGEL est interessé au méme titre
que les autres lobes.

4=) CLINIQUE

Les manifestations initiales dans le syndrome de BUDD-
CHIAR! peuvent étre de deux types aigue ou chronique en
fonction du type d’obstruction:

- L'obstruction aigue produit des symptomes drastiques
avec accumulation rapide de l’ascite, défaillance hépatique

et choée!

- Dans |’obstruction chronique les signes ou symptomes

se developpe de fagon insidieuse avec circulation
collaterale abdominale , oedeme des membres inferieurs,
ascite et hepatosplenomegalie.

- SIGNES CLINIQUES

1) ASCITE: c’est le signe le plus souvent retrouvé dans
99% des cas au mement du diagnostic.

2) HEPATOMEGALIE: C’est le deuxiéme signe retrouvé apres
|”ascite dans le syndrome de BUDD-CHIARI. L’aspect de cette
hepatomegalie reste assez évocateur. C’est une hepatomegalie
ferme a bord mousse, non douloureuse, pouvant prendre le
foie droit ou gauche en fonction de 1’étendue de la
thrombose des veines sus-hepatique.
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3) DOULEUR ABDOMINALE: (54%) Elle semble &tre en relation
soit avec la distention abdominale soit avec la distention
hépatique. Ce signe est le plus souvent retrouvé dans les
formes aigues que dans les formes chroniques.

4) SPLENOMEGALIE: Elle est en rapport avec
1”établissement de 1’hypertension portale qui ne s'’exprime
que trés tardivement. Cette splenomegalie est trés souvent
moderee car d’instalation récente. Elle peut étre difficile
a apprécier lorsque l’ascite est trés importante.

5) ICTERE: C’est un signe qui est rarement retrouvé et le
plus souvent moderé.

€) CIRCULATION COLLATERALE:

B- MALADIE VEINO-OCCLUSIVE:

Elle été essentiellement décrite en Jamaique .Elle est
liée a 1’ingestion d’un alcaloide de |"espéce senecio, la
pyrolizidine.

1r=) Clinique:

Elle survient chez les enfants de 1 a 6 ans.
Elle se développe en trois phases;une phase
algue, subaigue et chronique.

¥ Phase aigue:

Elle comporte une hépatomégalie,une ascite et parfois
un ictére.

* Phase subaigue:

Elle fait suite a la precédente,et se caractérise par
la persistance de I”hépatomégalie qui devient alors dure.

¥ Phase chronique:

C’est 1’évolution vers la cirrhose avec une
hépatomégalie dure, une splénomégalie,une ascite et une
circulation collatérale avec altération des tests
hepatiques.
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2¢) Imagerie:
L”imagerie montrera une persistance du temps
chymatographique.L’échographie montrera la perméabilite

n
gros troncs sus-hépatiques.

3°) Anatomie pathologique:

L’ obstacle siége entre les veines centro-lobulaires et
les gros troncs sus-hépatiques qui sont indemnes.

La lésion se caractérise par une endophlébite avec
epaississement de la couche sous -endothéliale avec un
endothélium intacte.

L”occlusion peut étre partielle ou totale

Ces lésions entrainent une congestion centro-lobulaire
sous-jacentes,avec dilatation des sinusoides qui formeront
des marécages sanguins comme dans le syndrome de BUDD-
CHIARI.

Cette congéstion est suivie Plus ou moins rapidement
par une nécrose hépatocytaire centro-lobulaire, qui évoluera
vers la fibrose & la phase chronique.
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FIBROSCOPIE:

INTRODUCTION:

Grace au développement d’appareils endoscopiques
simples & fibres optiques et de petits calibres,l’explo-
ration endoscopique de 1'HTP en Pediatrie est devenue une
technique simple en pratique.

APPAREILS UTILISES:

L’examen pouvant se faire exceptionnel lement sous
anesthésie générale le plus souvent une simple prémidication
Les apports principaux de la fibroscopie sont:

Le bilan de 1'HTP.

Précise les risques hémorragiques.
¥ Surveillance de 1’HTP.

A- BILAN DE L'HTP:

L’endoscopie s’est avérée 1’examen le plus fiable pour
la mise en évidence des varices oesophagiennes en compa-
raison avec le transit oesophagien, l’echographie ou
|’angiographie avec retour veineux.

Mais 1’HTP peut coexister avec l’absence de varices
oesophagiennes ainsi 1’echographie reste 1’examen le plus

sure pour le dépistage de 1'HTP.

B- RISQUES HEMORRAGIQUES:

Les hemorragies digéstives liées aux varices oesopha-
giennes sont les complications majeures de 1’HTP. Seule
|1’endoscopie & permis de dégager les critéeres d’HTP majeure
qui se corrélent de fagon trés éetroite avec la survenue
d’ hémorragie digéstive permettant ainsi d’apprécier le
risque de 1’hémorragie.

La présence de varices oesophagiennes est un élément
important mais non suffisant de la survenue d’une hémorragie
digéstive par HTP chez 1’enfant (18).

Les meilleurs indices du risque hémorfagique sont:

¥ Le caractére tendu des varices (19-83)

* L’aspect congéstif,écchymotique ou télangéc-
tasique de la muqueuse oesophagienne (19-83).

* La présence de varices gastriques (83).
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C- LA SURVEILLANCE:

La fibroscopie permet de dépister le site hémorragique
si elle est faite en période hémorragique;c’est a dire dans
les 6 & 24 heures qui suivent |'extériorisation de 1’héemor-
ragie digéstive,car d’autres lésions (ulcére,gastrite diff-
use,oesophagite péptique, syndrome de MALLORY WEISS)peuvent
saignér,mais elles sont rares chez 1’enfant.Toutefois en
1”absence d’étude par examen endoscopique en urgence il est
difficile de dire si l’origine du saignement est:les varices
ou d’autres lésions aigues hémorragiques de la muqeuse
gastro-duodénale.

En cas d’hémorragie digéstive la possibilité de saign-
ement de varices gastriques ou de lésions gastriques ou
oesophagiennes indépendant des varices remet en question
|’opportunité de 1’utilisation systématique de la sonde de
BLACK MOORE.



IMAGERIE
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I- ECHOGRAPHIE

Le diagnostic non agressif de 1’ hypertension portale
chez l’enfant a été considérablement améliorée par
1’echographie en temps reel et en haute résolution et on
peut dans beaucoup de cas épargner l’angiographie a nos
petits malades.

Son caractére non invasif,pas cher et repétitif a
souhait font de l’echographie 1'examen de choix dans
1’exploration de l’hypertension portale.La grande fiabiliteé
de certains signes en fait une méthode trés interessante
actuel lement utilisée de premiére intention pour le
diagnostic et particuliérement utile pour le dépistage de
1’ hypertension portale.

Les éléments du diagnostic sont la traduction:

» D'’une part de la modification du calibre du

tronc porte et de ses afféerents.
¥ D’autre part du développement des voies de
dérivations hépatopétes et essentiellement hepatofuges.

A)- SEMIOLOGIE ULTRA-SONORE DE L’HYPERTENSION PORTALE:

1*) MODIFICATION DU TRONC PORTE ET DE SES
AFFERENTS :

Ces modifications échographique du tronc porte et de
ses afférents s’étudient sur trois phases:

¥ Visualisation du systéme porte;

* Appréciation de l’augmentation du calibre;

¥ Appréciation des modifications du calibre en
fonction des mouvements réspiratoires.

a) Visualisation du systéme porte:

La visualitation du systéme veineux portal et de ses
branches intra et extra-hépatique est actuellement possible
dans beaucoup de cas.

! BOLONDI !

1 1
! VEINE PORTE ; 87,3% }
' I !
; VE[NE_MESENT.SUP.i 79,9% i
1 1 1
! VEINE SPLENIQUE ; 77,2% ;
! 1 !
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b) Augmentation du calibre de la veine porte et
de ses afférents:

L7augmentation du calibre de la veine porte et de ses
afférents au cours de |’hypertension portale est un signe
inconstant et sans relation de proportionalité avec la
pression portale (79).

En effet le degré d’ancienneté de l1”hypertension
portale et le développement des voies de dérivations
influencent également les modifications du calibre du tronc
porte car le diamétre de la veine porte peut ne pas aug-
menter dans |’hypertension portale si le flux portal est
dérivé efficacement A& travers des collatérales importantes

Par ailleurs cette augmentation du calibre des
vaisseaux splénique et mésenterique supérieure peut étre
trouvé dans des conditions normales ou au cours de certaines
pathologies telle que:infection,splénomégalie tumorale (1).

Cependant une augmentation du calibre de la veine
porte,veine splénique et de la veine mesentérique supérieure
associé a une repérméabilisation de la veine ombilicale et a
une démonstration de plusieurs voies hépatofuges est un
signe spécifique de 1’hypertension portale.

Donc l’existence de 1’augmentation du calibre de la
veine porte signe l’hypertension portale mais son absence ne
l’exclue pas.

Par ailleurs,si chez 1’adulte normal le diamétre de la
veine porte est plus ou moins constant et estimé a environ
13mm (1) et toute augmentation du calibre de la veine porte
au dela de 13mm peut faire évoquer le diagnostic de
l1”hypertension portale.

Par contre chez 1’enfant ce signe reste plus difficile
a apprécier car le diamétre moyen des veines varie en
fonction de 1’age du poids et de la taille (177).Donc toute
appréciation du diamétre des vaisseaux doit étre rapporté a
ces différents paramétres,dont une moyenne a été rapportée
par TERWEY(177):

¥ Veine splénique: 4 a 6 mm

¥ Veine mésenterique supérieure: 5 a 9 mm
# Confluent portal: 4 & 7 mm

*

Veine porte: 6 a 19 mm.
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La sensibilité de ce signe chez |'adulte est assex
faible 5% et cette augmentation de calibre varie en
fonction des vaisseaux (1).

Augmentation du tronc porte: > a 1,3cm: 56,6%

Augmentation de la veine splénique > a lem:69, 4%
* Augmentation de la viene mésentérique

supérieure > & lcm:74,3%.

L’augmentation du calibre de la veine mésenterique
supérieure est plus souvent retrouvée que celle du tronc
porte.

Par ailleurs 1’echographie peut étre utilisée dans le
diagnostic de la thrombose de la veine porte dans la
majorité des cas, donnant des informations précises sur le
niveau exacte de la thrombose et son extension (1).

Dans quelques situations, l’echographie peut jouer un
ré6le décisif dans la démonstration de la thrombose ou de la
perméabilité de la veine porte quand le tronc porte n’est
pas accessible & l’artériographie du fait:

¥ Soit de la diversion du produit dg“contrwste a
travers de larges voies hépatofuges.
* Soit de la stase; L "
¥ Soit de 1’inversion du flux portal.s “f
c) Absence de variation du calibre en fonction
des mouvements réspiratoires:

Chez le sujet normal le calibre des veines varie en
fonction des mouvements réspiratoires (131).Le calibre
maximum est atteint & la fin de I”inspiration profonde et le
calibre minimum est atteint a la fin de l’expiration
profonde;cette différence de calibre est de 20% environ

Au cours de 1"hypertension portale il n’y a pas de
variation de calibre des veines du systéme porte entre la
fin de l’inspiration profonde et de |’expiration profonde
(9,11).La sensibilité de ce signe est de 80% est trés
spécifique permettant d’affirmer |’ hypertension portale dans
109% des cas .

Cette absence de variation de calibre des veines en
fonction des mouvements réspiratoires semble s'expliquée (9)
par:

¥ D’une part par l”augmentation de la pression
intra-luminale maintenant la dilatation des vaisseaux a son
maximum.
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¥ D?’autre part par une hypertrophie ou une fibrose de la
paroie veineuse faisant perdre & la veine sa compliance.

2+ ) VOIES HEPATOFUGES:

L’ hypertension portale se développe quand le flux
hépatopéte est géné a 1’intérieur du systéme veineux porte.
La résultante hémodynamique est la création d’une divérsion
spontanée du flux dans une diréction hépatofuge via de
nombreuses collatérales veineuses avec formation de
multiples anastomoses porto-systeéemiques.

Ces différentes voies de dérivations peuvent étre mises
en évidence par |’échographie avec des dégrés variables de

sensibilité.

a) Dérivation gastro-oesophagienne:

* Rappel anatomique echographique:

Le petit épiploon est limité par:

En haut le diaphragme;

En bas le tronc coeliaque;
En arriére l’aorte;

En avant le foie gauche

X X ok X

Il contient:

L’artére gastrique gauche;

La veine corronajire stomachique;

Les lymphatiques;

Les nerfs;

La graisse (surtout chez 1’enfant obése).

X X X %X X

L’epaississement du petit épiploon initialement décrit
chez l’enfant (144) se mesurant echographiquement entre la
face antérieure de l’aorte et la face postérieure du foie au
niveau du tronc coeliaque,doit étre supérieur au diamétre
transversale de l’aorte . Cet épaississement du petit
epiploon traduit la congestion des dérivations gastro-oeso-
phagiennes hépatofuges et est retrouve dans la série de
BRUNELLE dans 87% des cas.

Pour d’autres 1’augmentation du calibre de la veine
coronaire stomachique est un bon critére d’'hypertension
portale lorsque le diamétre excéde 5mm alors que
normalement cette veine ne dépasse pas 4mm chez le sujet
adul te normal .

Cette veine coronaire stomachique est recherchée sur
des coupes sagittales passant par le confluent spléno-
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portal,la terminzizson de la veine splénique ou I’origine du
tronc porte dans lesquels elle peut s’aboucher et sera vue
dans les derniers cm sous la forme d’une image canalaire.

Dans certaines hypertensions portales sevéres elle se
présentera sous la forme d’une volumineuse varice sineuse
suivie sur tout son trajet.

Ce signe garde une sensibilité assez bonne 63% en cas
d’hypertension portale avec varices gastr-oesophagiennes

La visualisation de la veine coronnaire stomachique est
souvent difficile avec la portographie et l’artériographie

dd au manque d’opacification et sa projection sur le rachis.

b) DERIVATIONS OMBILICALES:

La reperméabilisation d’une veine ombilicale au sein du
ligament rond ne constitue pas a elle seule un signe
d’hypertension portale. Puisque cet aspect peut s’observer
chez le sujet normal. I1 s’agit alors d’une veine
ombilicale perméable au niveau de ces derniers cm ou elle
n’excéde pas 3mm de diamétre. Au dela de 3 mm de diamétre et
surtout lorsque cette veine ombilicale est suivie sur une
grande longueur de la veine porte gauche de préférence a
droite du foie et & 1’intérieur du ligament falciforme ou on
est en présence d’une veine para-ombilicale dilatée, la
sensiblité de ce signe est faible évaluée a 34%

Dans le flux hépatofuge la veine ombilicale ne peut pas
étre détéctée par l’artériographie splénique et mésenterique
supérieure.L’échographie peut détéctée une veine ombilicale
perméable dans ce cas car cette technique est indépendante
de la direction du flux .

Par ailleurs cette repérméabilisation de la veine
ombilicale ne s’obsérve que dans les obstacles intra-
hépatiques donnant ainsi la circulation collatérale
cliniquement visible.

c) DERIVATIONS PANCREATICO-DUODENALES:

Les veines drainant dans le rétro-péritoine les
structures telles que: le duodeno-pancréas,le colon
ascendant et descendant,la rate ainsi qu’une partie du foie
peuvent établir des circuits collatéraux avec la circulation
systémique.
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Trés inconstants,i]s siggent dans la région cephalo-
caudale et du deuxiéme duodénum, ils se présentent sous la
forme de structure canalaire serpigineuse.Elles semblent
s’'associer au développement des varices rétro-péritoniales
para-vertébrales.

d) DERIVATIONS SPLENO-RENALES:

Les anastomoses spléno-rénales spontanées directes
seront facillement reconnues en dedans du péle inférieure de
la rate se dirigeant vers le rein gauche, rarement suivies
jusqu’a leur abouchement dans la veine rénale gauche ou
elles peuvent s’anastomoser avec les veines capsulaires
avant de rejoindre la veine rénale.

Les anastomoses spléno-gastro—phreino—surénaIo—rénales
sont plus difficilement identifiables.En 1”absence de
dérivation Sspléno-rénale directe visible, la dilatation de la
veine rénale gauche doit faire évoquer et rechercher cette
possibilité de shunt spléno-rénale indirect.

Il se traduit Par la présence de varices gastriques en
dedans du pédle supérieur de la rate qui rejoignent le tronc
veineux situé le long du pilier gauche du diaphragme pour se
drainer vers les veines surrénaliennes et rénales gauches

3) LES VOIES HEPATOPETES:

avec une pression veineuse normale au niveau du foie, il
s’'établit une circulation hépatopéte faisant communiquer le
systéme portal A& haute Pression avec le systéme intra-
hépatique A basse pression.

Ces dérivations se font a travers les veines cystiques,
cholédociennes donnant 1’aspect. classique de cavernum-porte.
Il se révéle assez précocement dans l’enfance et son aspect
est celui d’une obstruction étendue avec réseau de
suppléance hépatopéte particuliérement développé et absence
de visualisation de la veine porte.

Chez 1’enfant la démonstration du cavernum porte est
relativement aiseé.

La démonstration de dérivations cystiques et/ou
cholédociennes est un élément d’orientation important du
type d’cbstacle Sous-hépatique
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Parfois ces dérivations sont aussi grosse gqu’une veins
porte mais de situation variable souvent retro-pancréatique.

Par ailleurs l’augmentation du calibre de la veine
cholédocienne peut en imposer pour une veine porte et fausse
ainsi le diagnostic de cavernum porte.Mais la situation
variable souvent rétro-pancréatique peut corriger le
diagnostic.

L’augmentation des veines péri-cystiques donne une
impression d’épaississement pariétale vésiculaire pouvant
faire évoquer a tort une vésicule de type inflammatoire
(cholécystite).

B- LIMITES DE L’ECHOGRAPHIE:

L’ échographie du systéme veineux portal est limitée
dans un certain nombre de cas [

* La visualisation de la veine splénique et de la
veine mésenterique supérieure peut @tre génée par le
météorisme, l'obésitée, les cicatrices d’intervention et
l|’ascite abondante.Ces limites peuvent étre surmonteés par
1’expérience de |’opérateur (1).

* Si 1’évaluation anatomique peut étre donnée par
1’examen échographique celui-ci est incapable de donner la
direction du flux sanguin mais |’introduction du doppler
pulsé peut éventuel lement résoudre ce probléme.

I[1- TOMODENSITOMETRIE:

A) GENERALITES:

Le scanner est une autre technique morphologique
réalisant des coupes dans un plan axiale uniquement.
L'injection de contraste (angio-scanner)va permettre le
suivi de toutes les structures vasculaires pouvant étre
impliquées dans |’hypertension portale.

La tomodensitométrie apprécie:
*#* La spléenomégalie;
* L'ascite;
¥ La dilatation du tronc-porte et de ses affluents
Aprés opacification vasculaire elle apprécie la plupart
des voies de dérivations portales.
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B- SEMIOLOGIE:

¥ LA VEINE OMBILICALE:

La repérméabilisation de la veine ombilicale est plus
souvent vue par tomodensitométrie 97% que par angiographie
17%

Cette différence s’'explique par le fait que cette veine
se trouve dans un plan axiale qui sera mieux détécter par
les coupes transversales de la tomodensitométrie que la
routine antéro-postérieure angiographie d’une part;d’autre
part il existe une superposition de la veine ombilicale sur
le systéme porte.

Cependant une cause de faux positif est représentee par
l”interposition des veines mésentériques dans la fossette du
ligament rond élargie par l’atrophie du foie droit au cours
de la cirrhose.

¥ LES VARICES CORONAIRES STOMACHIQUES:

Elles sont vues dans 8@% des cas (144) alors que
1’angiographie les visualise dans 83%des cas en particulier
lorsqu’on a obtenue une bonne distention de l1’estomac.

* LES VOIES DE DERIVATIONS GASTRIQUES POSTERIEURES,PERI-
SPLENIQUE ET RETRO-PERITONIALES:

Elles sont retrouvées le long du pilier gauche du
diaphragme traduisant le développement d’un shunt spléno-
rénale.

Les structures vasculaires identifiées entre le hile de
la rate et le rein gauche au sein de la graisse péri-
splénique polaire inférieure et péri-rénale sont la
traduction d’anastomoses spléno-rénales directes.

Les anastomoses spléno-gastro-phréno-surrénaliennes
empruntent quand a elles un trajet plus interne situé contre
le pilier gauche du diaphragme et en dedans du pdle
supérieure du rein.

* LES VARICES OESOPHAGIENNES:

L’injection intra-veineuse de produit de contraste
associé a la distention gazeuse de 1’oesophage permet une
bonne détéction des varices oesophagiennes qui se traduisent
par un épaississement de la paroie oesophagienne dans les
limites externes et internes apparaissent irréguliéres avec
présence de saillies sous muqueuses;mais la meilleure
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appreciation des varices oesophagiennes est donnéc par la
fibroscopie.

Par contre le meilleure apport de la tomodensitométrie
dans les varices oesophagiennes reste la demonstration de la
présence de dérivations péri-oesophagiennes. Qui lorsque
elles sont trés développées peuvent en imposées pour une
tumeure de 1’espace infra-médiastinale postérieure.

Le calibre de ces varices péri-oesophagiennes ne semble
pas corrolé a la taille des dérivations sSous-muqueuses.

* DERIVATIONS PERI-PANCREATIQUES:

Elles sont vues dans moins de 190% des cas.Ces vaisseaux
serpigineux traversent le pancréas en se couchant sur la
surface pancréatique,cela traduit la difficulté en
tomodensitométrie de les dissociées du parenchyme
pancreatique sous jacent (144).

* L'ETUDE DE LA VEINE MESENTERIQUE INFERIEURE:

Elle est également possible en tomodensitométrie ou
elle est repérée en arriére et a gauche de l’angle duodéno-

jéjunale lorsque la graisse péritonéale est abondante (5).
Mais la nécessité d’injection du produit de contraste est
d’une anésthésie ganérale et de son colt alourdissent

considérablement cet éxamen.

IT1- ANGIOGRAPHIE:

Les techniques vasculaires peuvent étre utilisées assez
souvent dans l’investigation des varices .Les études peuvent
confirmés le diagnostic et revéler le site de l"obstruction
a 1’intérieure ou a l1’extérieure du systéme porte.

Les pressions pPeuvent étre mesurées dans le systéme
porte et les veines sus-hépatiques,l’hémodynamique de la
circulation porte peut étre réalisée (la direction du
flux,dérivation hépatofuge,biopsie hépatique trans-
vasculaires et embolisation et injection du produit de
contraste dans le site choisi pour abolir le flux.

I'l v a trois systémes vasculaires majeurs en relation
avec le foie:

* Le systéme artériel hépatique;
¥ Le systéme veineux portal;
¥ Le systéme veineux sus-hépatique.
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Les technigues de diagnostic st de traitement
radiologique peuvent étre appliquées dans chacun de ces
compartiments vasculaires.

A) APPROCHE ARTERIELLE:

L’artériographie coeliaque et/ou mésenterique
supérieure garde tout son interét lors du retour veineux
aprés opacification des axes veineux splénique et
mesentérique.

L’artériographie hépatique peut cependant aider a
confirmer ou refuter les résultats de l’examen cliniques
foie et permettre d’apprécier les diamétres de l’artere
hépatique avant et aprés shunt.

B) APPROCHE VEINEUSE PURTALE:

L'approche portale peut &tre :

* Directe:il y a cing voies pour opacifier
directement 1’axe veineux portal:

- La voie trans-hépatique;
- La voie trans-ombilicale si la veine
.ombilicale est perméable;

- La voie trans-jugulaire (via les veines
sus-hépatiques et le foie);

- La voie directe par ponction trans-
abdominale.

Ces différentes voies ne sont plus actuel lement

utilisees,

¥ Indirecte lors du retour veineux
d’artériographie coeliaque et mesentérique supérieure.

C)- SIGNES ANGIOGRAPHIQUES COMMUNS:

Les trois signes communs a toutes hypertensions
portales sont:

¥ La splénomégalie;
¥ L’artérialisation du foie;
¥ La circulation collatérale.

On ne les retrouvent pas toutes fois de maniére
constante.

du
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# LA SPLENOMEGALIE:

La splénomégalie de stase reste le signe essentiel de
1’ hypertension portale.

Le plus simple et en pratique suffisament précis pour
apprécier le volume de la rate est representé par la mesure
du grand axe.Pour certains auteurs la splénomégalie a un
role déterminant & 1’origine de l'hypertension portale d’ou
les conceptes de splénomégalie cirrhogéne ou d’hypertension
portale d’apport mais dont la réalité parait aujourd’hui peu
probabale.

A cette splénomégalie sont souvent associés d’autres
signes tels que:la variation du calibre et de longueur des
vaisseaux spléniques qui suivent fidélement les variations
du volume de la rate:l’artére splénique qui mesure
normalement 3 & 4mm augmente de diamétre ainsi que la veine

splénique.

Cette dilatation artérielle parfois importante dans les
volumineuses splénomégalies et donc essentiellement la
conséquence de la dilatation passive de la rate secondaire a
la stase qui se traduit par ailleurs par la médiocrité du
retour veineux spléno-portale.

Ce qui en clair veut dire que plus l’hypertension
portale est sévére plus la veine splénique sera faiblement
opacifiée, frequemment méme aucun retour veineux n’est
visible. Alors que la veine splénique s’opacifie de facgon
rétrograde lors de l’iléoportographie de retour.

* L”ARTERIALISATION DU FOIE:

Elle se traduit par la dilatation de l’artére hépatique
et de ses bronches de division aboutissant a une
hépatographie artérielle,dense contrastant avec une
hépatographie veineuse trés faible ou absente c’est a dire
l1’inverse de ce que l’on observe habituellement.

Cette artérialisation est la conséquence de la
diminution du flux porte hépatopéte mais elle n’est
apparente qu’a partir d’un certain seuil de diminution de ce
flux portal .Elle est donc inconstante.
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# LA CIRCULATION COLLATERALE:

C’est le troisiéme signe commun a toutes les
hypertensions portales mais son aspect est variable
hépatopéte ou hépatofuge en fonction du siége de 1’obstacle.

L’opacification d'une dérivation porto-cave par
l’artériographie est avant tout fonction de son débit.Ainsi
une dérivation porto-cave bien fonctionelle sera bien
opacifiée au contraire une dérivation dans le débit est
faible sera mal opacifiée voir invisible.
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DERIVATION DE LA VEINE FORTE

Historiquement le premier procedé de diversion du flux
veineux portal vers la circulation systémique a été réaliseé
experimentalement chez le chien en 1893 par un jeune
chirurgien Russe NICHOLAI ECK qui réalisa un shunt porto
cave termino lateral, pour démontrer que la privation du foie
par le flux veineux portal est compatible avec la vie.

L’introduction de ce shunt dans 1’ hypertension portal
chez 1'homme ,a été rapportée par WHIPPLE en 1945 il réalisa
une section de la veine porte et 1’anastomose de son bout
distal sur la face latérale de la veine cave inferieure et
la suture de son bout proximal ou hépatique(fig 9).Le but de
cette intervention est de décomprimer la pression portale
2levée & travers le shunt vers une basse pression de la
veine cave inférieure.Cette diminution de la pression du
systéme porte va diminuer la pression au niveau des varices
oesophagiennes et diminué ainsi le risque hémorragique.

L’efficacité de cette technique sur les récidives
hémorragiques a été rapportée par tous les auteurs en
comparaison avec le traitement médical seul ou avec le
traitement chirurgical sans shunt.

Mais la plupart des séries rapporte une haute incidence
de l’encéphalopathie post-shunt variant de 15 a 25% a4 1 an
et de 5% a4 5 ans.Cette incidence de l”encéphalopathie post-
shunt dans les shunts porto-caves termino-latérals a été
déja rapportée chez le chien par PAVLOV en reprenant les
travaux de NICHOLAI ECK et qui constata que cette
encéphalopathie serait secondaire a une perte de la
perfusion hépatique.Il insista sur la nécessité de la
perfusion hépatique par le sang veineux portal qui d’une
part ,contient de 1'insuline qui a un effet protecteur sur
la cellule hépatique et d’autre part le foie joue le rdle de
filtre en épurant le sang veineux portal des substances
nitrogénes qui sont dégradées par le foie en urée et qui
sont incriminées dans l1’encéphalopathie a cause de leur
effet toxique sur la cellule cérébrale.

Des études comparatives ont montré une prolongation de
la survie aprés shunt porto-cave par rapport au traitement
meédical;mais la qualité de la survie etait perturbée par
l”incidence et la sévérité de l”encéphalopathie post-shunt.

Donc la diminution du nombre de décés par hémorragie
dans les traitements médicaux est contre balancée par
17augmentation du nombre de décés par deéfaillance hépatique.
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Fig 8

ANASTOMOSE PORTO-CAVE
TERMINO-LATERALE.

Fig 10

ANASTOMOSE PORTO-CAVE LATERO-
LATERALE DIRECTE.
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Pour lutter contre 1’incidence de l”encéphalopathie
post-shunt secondaire & une perte de la perfusion hépatiqaue
des shunts porto-caves termino-latérales;le shunt porto-cave
latero-lateral (fig 10-11) a été développé qui visait deux
buts:d’une part il diminue la pression portale pour lutter
contre la rupture des varices oesophagiennes ,et d’autre
part permettre une perfusion hépatique.Mais des études
angiographiques et hémodynamiques ont montrées que tout le
flux veineux portal est dévié a travers le shunt porto-cave
latéro-lateral et que ce type de shunt se comportait comme
si le bout proximal de la veine était ligaturé et
actuellement il est assimilé & un shunt porto-cave termino-
lateral.

Recemment pour maintenir le flux portal hépatique,
Plusieurs auteurs (12-174) developperent le shunt porto-cave
latero-lateral calibré,dont le principe a été déterminé par
VADOT qui a pu établir que lorsque le gradient de pression
porto-cave baissait ,le flux veineux portal hépatopéte
diminuait progressivement jusqu’a devenir nul,
pour finalement s’inversé lorsque le gradient de pression
est inférieur au tiers du gradient initial.Ainsi lorsque le
gradient de pression porto-cave aprés anastomose est égale
ou légérement supérieure A la moitié du gradient porto-cave
initial,un flux portal hépatique est conservé, tandis que la
pression est suffisament basse pour assurer la prévention
des récidives hemorragiques.Mais a long terme des contréles
angiographiques ont montrées une diminution jusqu’a
disparition du flux portal hépatique comme dans
I’”intervention de WARREN;mais a 1”opposé des shunts porto-
caves classiques ou I"interuption du flux est brutale SR CH!
l”interruption est progressive permettant une augmentation
progressive du débit de 1’artére hépatique compensatrice.
Cette adaptation pProgressive a un nouvel état hémodynamique
hépatique constituerait le principal avantage.

Le shunt porto-cave est difficile & réaliser A& cause de
la congestion hépatique avec hypertrophie du lobe caudé et
de 1’oedéme de la pPorta-hépatitis (197).Chez l’enfant le
bloc extra-hépatique est 1étiologie la plus fréquente et le
shunt porto-cave est techniquement impossible car
genéralement la veine porte est prise par le processus
thrombotique et totalement occluse.ll ne peut étre réaliseé
que dans les rares cas (5%) de thrombose de la veine porte
droite et gauche sans atteinte de la veine porte (214) et
dans les blocs intra et sus-hépatiques
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Fig 11

ANASTOMOSE PORTO-CAVE LATERO-
LATERALE AVEC GREFFON.

Fig 12 \N\

ANASTOMOSE SPLENO-CAVE TERMINO-
LATERALE.
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Z¢) DERIVATION DE LA VEINE SPLENIQUE

a) INTRODUCTION:

A 1’oppose de la veine mésentérique supériecure,la veine
splénique peut &tre dérivée de plusieurs facons:

¥ Soit en la dérivant directement vers la veine
cave inférieure:ce sont les anastomoses spléno-caves
termino-latérales ou latéro-terminales.

¥ Soit en la dérivant indirectement vers la veine
cave inférieure par 1’intermédiaire de la veine rénale
gauche; dont il existe trois variétés hémodynamiguement
differentes selon que 1’on dérive le bout términal latéral
ou distal de la veine splénique.

b) SHUNT SPLENO-CAVE:

Le shunt spleno-cave représente la premiére éventualiteé
d’une dérivation de la veine splénique vers la veine cave
inférieure pouvant se faire en termino-latéral ou en latero-
terminal.

* SHUNT SPLENO-CAVE TERMINO-LATERAL(figi12):

Décrit en 1975 par OROZCO (144) anastomosant la veine
splénique dans la veine cave inférieure en termino-lateral :

¥ Soit directement lorsque la veine splénique est
tortueuse et assez longue permettant ainsi son redressement.

* Soit indirectement par interposition d’un
greffon lorsque la veine splénique est de longueur

insuffisante pour arriver jusqu’a la veine cave inférieure

A ce type de shunt il associe une deconnexion azygo-

portale.

L?inconvénient de cette technique est que |Tartére
mésenterique supérieure par appui direct sur la veine
spienique ou sur le greffon augmente la pression et
représente un danger pour la perméabilité du shunt

* SHUNT SPLENO-CAVE LATERO-TERMINAL (FIG 290:

Décrite en 1980 par GUHARAY (71) chez l’enfant par
anastomose directe du bout proximal de la veine cave
inférieure sectionnée au niveau des veines iliaques sur la

face latérale de la veine splénique, laquelle est ligaturée
du cdté hépatique de 1’anastomose.l]l y associe une
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dévascularization partielle de |féstomac. Cat
permet de créer une anastomose assez large de
de diamétre

c) SHUNT SPLENO-RENAL

Il existe trois grandes variétés de shunt spléno-rénal
selon que 1’on utilise le bout terminal latéral ou distal de
la veine splénique.

* SHUNT SPLENO-RENAL TERMINAL:

Historiquement la premiére dérivation de la veine
splénique a été rapportée par LINTON (fig 13)en 1947 en
anastomosant le bout proximal de la veine splénique en
término-latéral sur la veine rénale gauche prés du hile
rénal aprés splénéctomie et le considére hémodynamiquement
comme |’équivalent d’un shunt latéro-latéral.

A cause du risque important de thrombose, beaucoup
d”auteurs lui ont préféré la variété centrale de CLATHWORTHY
et BOLES en 1951 (fig 14)qui anastomose le bout central de
la veine splénique sur la face latérale de la veine rénale
gauche le plus prés possible de la veine cave
inférieure.Ceci diminue la longueur de la veine splénique
entre la veine mesentérique supérieure et la veine rénale
gauche.

A ces deux types de shunt il faut rapprocher le shunt
spleno-rénal termino-terminal de HIVET 1967 (tig 15)qui
anastomose le bout terminal de la veine splénique au bout
terminal de la veine rénale gauche.
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*# Du risque élevé de thrombose du shunt;

* Des inconvénients de la splenéctomie bien connue
chez 1’enfant;

* Hemodynamiquement ce type de shunt se comporte
comme un shunt porto-cave.

* A ceci 1]l faut rajouter les risques propres a la
section de la veine rénale dans la variété
termino-terminale du shunt spléno-rénal.

*¥ SHUNT SPLENO-RENAL LATERO-LATERAL:

Dans la variété latérale du shunt spléno-rénale
i s techniques ont été décrites:
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Fig 13

ANASTOMOSE: SPLENO-RENALE ®ROXIMALE

Fig 14

ANASTOMOSE SPLENO-RENALE CENTRALE
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Fig 15

ANASTOMOSE SPLENO-RENALE TERMINO-TERMINALE

-
Fig 16 $\&\

ANASTOMOSE SPLENO-RENALE LATERO-TERMINALE
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* CUOLEY en 1963 (fig 17)déarit ITanastomoss
spléno-rénale latéro-latérale directe avec ligature de
l"artére splénique.Mais cette ligature de l’artére splénique
augmente les risques de thromboses du shunt par diminution
du débit splénique;c’est pour cela que BRITTON déconseille
la ligature de |’artére splénique.

* BAIR en 1971 (fig 16) pProposa !’anastomose
spléno-rénale latéro-términale entre le bout proximal de la
veine rénale et la face latérale de la veine splénique.

Les anastomoses spléno-rénales latéro-latérales peuvent
aussi étre réaliser par interposition d’un greffon (fig
18)prothetique:gortex (144),dacron (13)ou veine jugulaire
interne (13, 86).

Cette variété latérale présente des avantages par
rapport a la précedente;

- Elle laisse la rate en place;
- Elle nécessite moins de dissection de la veine
splénique surtout lorsqu’il existe des adhérences;

Mais hémodynamiquement elle se comporte comme un shunt
porto-cave si le bout hépatique de la veine splénique n’est
pas ligaturé.

¥ SHUNT SPLENO-RENAL DISTAL:

Ce type de shunt dérive le sang veineux a travers les
vaisseaux courts gastriques, la rate et la veine splénique;
soit directement pPar anastomose du bout distal de cette
veine splénique sur la face latérale de la veine rénale
gauche soit indirectement par 1’intermédiaire d’un greffon
interposé entre la face latérale de la veine splénique et la
face latérale de la veine rénale gauche avec ligature du
bout hépatique de la veine splénique.

° Shunt spleno-renal distal latéro-latéral:

La difficulté technique de I”intervention de WARREN est
la séparation de la veine splénique du pancréas sur une
longueur suffisante pour 1’anastomoser & la veine rénale et
surtout lorsqu’elle est associee & une pancréatite aigue.
Afin de palier & ces difficultés NAGAZUE (l49)apporte deux
types de modification du shunt spléno-renal distal avec
I"utilisation du GORE-TEX.

* 51 la veine coronaire stomachique s’implante
directement dans la veine porte elle est lide au dessus du
pancreas avec ligature de la veine splénique au ras de la
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a0 N

ANASTOMOSE SPLENO-RENALE LATERO-
LATERALE DIRECTE.

Fig ié

ANASTOMOSE SPLENO-RENALE LATERO-
LATERALE AVEC GREFFON.
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veine mésenterique supérisurse st interpasition d'un GORE-TEX
entre la veine splénique et la veine rénale gauche en
latéro-latérale.

¥ Si la veine coronaire stomachique s’implante
directement dans la veine splénique elle n’est pas liée et
va permettre de décomprimer les varices oesophagiennes, puis
ligature de la veine splénique aprés |’abouchement de la
veine coronaire stomachique et interposition du GORE-TEX
entre la veine splénique et la veine rénale gauche en
latéro-latérale.

RAJU en 13882 (156) proposa 1’interposition de la veine
jugulaire interne entre la veine splénique et la veine
renale gauche avec ligature du bout hépatique de la veine
splénique et deconnexion azygo-portale,

Cette technique est facilement réalisable,demande moins
de temps.Mais le risque de thrombose du greffon prothétique
a long terme est plus grand;par ailleur il ne réalise pas
de deconnexion azygo-portale.

* Shunt spleno-renal distal direct(fig 19):

Cette variété du shunt a été améliorée et développée
par WARREN 1867 (216) en reéalisant un shunt spléno-rénal
distal direct avec une deconnexion azygo-portale

Objectif:

Le but majeur de cette intervention est de développer
une thérapeutique qui pourrait donner une meilleure
protection contre les ruptures des varices cesophagiennes
comme dans |’anastomose porto-cave, tout en maintenant une
bonne perfusion hépatique comme dans les procédés de non
shunting ou dansle traitement médical seul afin d’éviter les
sevéres sequelles d’une dérivation portale totale et
soudaine.Pour cela le concept d’isolement gastro-
splénique,de dévascularisation gastrique et le shunt veineux
selectif par anastomose spléno-rénale distale était
dévelcppé.

Les objectifs rationnels et spécifiques de cette
intervention sont:

1°/ La réduction séléctive de la pression et du volume du
flux a travers les veines gastro-oesophagiennes afin
d’arriver & un contréle efficace des hémorragies par rupture
des varices oesophagiennes.

2°/ Maintenir une perfusion veineuse portale du foie par un
volume sanguin aussi important que possible.Ceci,étant trés
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Fig 19

SHUNT DE WARREN

1 - VEINE PORTE

2 — VEINE CORGUNATRE STOMATIQUE LIGATUREE ET SECTIONNEE

3 — BOUT DISTAL DE LA VEINE SPLENIQUE SUTUREE

4 — VEINE MESENTERTIQUE SUPERTEURE

5 — VEINE CAVE INFERTEURE

6 — VEINE RENALE GAUEBHE

7 — VEINE SPLENIQUE

8 = VAISSEAUX COURTS GASTRIQUES

9 — VARICES

10~ VEINE GASTRO-EPIPLOIQUE DROITE LIGATUREE ET SECTIONNEE
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tnpartant,base sur les données cliniques et expérimentales
qui montrent :

a) L’acclération de la défaillance hépatique est
secondaire a une perte totale du flux portal et des facteurs
hépatiques.

b) La defiscience métabolique des patients qui ont
subi un shunt porto-cave sont largement dd a la diversion
totale du flux du foie.

3°) Le troisiéme trait est de maintenir une haute pressian
veineuse intestinale dans le but d’aider & combattre les
effets de ]'encéphalopathie induite par le métabolisme des
prateines

Le shunt séléctif spléno-rénal distal était imaginé
pour repondre & ces buts fondamentaux.

L’essentiel de 1’intervention ce résume comme suit:

—-1°/ Etablir une pression normale dans la rate par
anastomose du bout distal de la veine splénique sur la face
latérale de la veine rénale gauche ;ce systéme & base
pression collectera le sang veineux du quadrant supérieur
gauche de 1’abdomen .

-2°/ Préserver avec grand soin les connections
veineuses directes entre la rate et l’estomac c’est a dire
les vaisseaux courts gastriques et autres collatérales qui
peuvent décomprimer les varices gastro-oesophagiennes de
fagon rétrograde .Cette decompression peut se faire des
veines gastro-oesophagiennes vers la rate et des lors a
travers le shunt spléno-rénal.

-3°/ lsoler le reste de la circulation portale de
la circulation gastro-splénique.Ceci est basé sur deux
importantes considérations.

a) Un volume splanchnique qui passe a travers
le shunt spleno-rénal est perdu pour la perfusion hépatique

b) Un grand volume de flux passe a travers de
larges collatérales comme la veine coronnaire stomachique
puis les varices gastro-oesophagiennes.Ce qui entraine une
surcharge des capacités de dérivation des veines gastro-
spléniques & décomprimer les varices et ainsi permettra des
hémorragies recurentes gastro-intestinales.

Comme dans le traitement non cpératoire ou le
traitement chirurgical sans shunt.
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Technigue (216) 3

A travers une longue incision médiane; le colon
transverse et attire en haut et en dehors. Une incision
traversale de la racine du mésocolon transverse est faite
jusqu’aux vaisseaux mesentérique.Le bord inférieur du
pancreéas est identifié et attiré doucement en direction
cephaligque.Dissection avec soins du tissu rétropéritonial
dérriére le pancréas en direction de son bord supérieur,un
segment de la veine splénique est identifié en suivant la
veine mésenterique inférieure.De petites veines tributaires
du pancréas sont dissequées méticuleusement aprés clampage
ligature et section.Dans cet espace la veine splénique est
dissequée circonférentiel lement du tissu avoisinant et mise
sur lac.Avec une légére traction sur le lac, la dissection
est continuée dans une diréction distale sur 4 a 6 cm.La
dissection des collatérales pancreatiques doit étre faite
méticuleusement afin d’éviter les hémorragies qui sont trés
importantes.

Une autre incision tranversale du retropéritoine est
faite,et la veine rénale gauche est isolée au niveau de
17aorte, la veine est libéreé du tissu avoisinant dans une
direction distale.L’artére rénale est repérée en direction
céphalique et mise sur lac.

Prise des préssions de la veine rénale gauche,de la
veine splénique,clampage de la veine splénique et prise des
préssions au niveau du bout hépatique et du cété splénique
de la veine splénique.

La veine splénique est clampée et sectionnée a sa
jonction avec la veine mésentérique inférieure et le bout
proximal est suture.

L’artére rénale gauche est clampée temporairement et un
segment de la veine rénale est isolé entre des clamps
vasculaires.Une incision de 2,5cm approximativement est
faite sur le bord supérieur de la veine rénale gauche et |e
bout distal de la veine splénique est coupe en biseau.

Il faut éviter la torsion et la plicature de la veine
splénique.Suture continue du mur postérieur de |’anastomose
et suture & points séparés du mur antérieur.Déclampage de la
veine

Le shunt spleno-rénal distal est complété par:

¥ Section du ligament spléno-colique;

* Section du ligament gastro-colique;

¥ Le ligament gastro-splénique est préservé ainsi
que les vaisseaux courts gastro-spléniques.
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La grande courbure de 1'sstoman ast attivd an
haut,dissection de |'artére coronaire stomachique puis la
veine coronaire stomachique est identifié,disséquée puis
oblitérée par un surjet,ainsi que la veine pylorique et la
veine gastro-épiploique droite.

Prise des préssions au niveau de la veine
splénique,veine rénale gauche et de la veine mesentérique
supérieure,

Avec 1’augmentation de l’expérience, la technique
operatoire a &té modifie initialement.Une longue incision
Sous costale gauche a éte utilisé, le pancréas était aborde
pardissection de la rate de 1’angle colique gauche et elle
est attirée en dedans,abordant ainsi la veine splénique par
sa partie distale.

L’incision médiane donne une meil leure exposition.

d) Modifications du shunt spléno-rénal distal de WARREN:

¥ Modification dans 1”approche de la veine splénique:
La veine splénique peut étre abordée par voie
abdominale en sous mésocolique comme dans la description
Princeps de WARREN (216)cette approche a été aussi défendue
par ZAPLONSKI.Elle peut &tre aussi abordée par libération de
la grande courbure en respéctant les vaisseaux courts
gastriques donnant accés a 1’arriére cavité des épiploons.

Elle peut étre aussi abordée par voie posterieure
rétro-péritoniale comme celle décrite par STONEY pour
realiser un shunt spléno-rénal latéro-terminal ou par PERA
en 1978 (153)pour réaliser un shunt spléno-rénal termino-
lateral ou termino-terminal et par BARSOUM en 1983 (13)
pour confectionner un shunt spléno-rénal latéro-lateral avec
greffon interposé.Cette aproche rétro-péritoniale permet la
realisation d’une decompression portale satisfaisante, quand
les conditions intra-abdominales rendent la traditionnelle
approche intra-abdominale hasardeuse.Ceci semble étre une
altérnative accéptable pour les patients présentant une
ascite infectée,des adhérences intra-abdominales par des
interventions uterieures, elle semble aussi indique chez les
patients presentant une ascite masive et dont la laparotomie
est habituellement suivie par une perte aigue d’un large
volume de liquide riche en proteines (153),

L’approche retroperitoneale peut étre contre indiquée chez
les patients ayant eu une dissection anterieur de |’ espace
retroperitoneale ou une fibrose Peripancréatique.

Cette approche retroperitoneale ne permet pas de réaliser
une deconnection azygo-portale(153).
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* Décompression séléctive des varices aprés
splénéctomie ou thrombose de la veine
splénique(219);

Quand la veine splénique normale ne Peut étre utilisée
d’autres altérnatives restent possibles Pour réaliser une

décompression séléctive des varices gastro-oesophagiennes
a travers

La veine splénique restante;
veine coronaire stomachique;
La veine gastro-épiploique;

& veine mésenterique inférieure.

LT S 3
o

WARREN en 1983 (Z218)proposa un modification du shunt
d

e
Fieno-rénal distal chez des patients avec trombose de la

veline splénique ayvant subi une splénectomie ultérieure chez

qui 1] propose:

* 50it un shunt entre la veine
mesentérique inférieure et la veine rénale gauche en
termino-tatérale utilisant les collatérales pancreatiques. La
veine coronaire Stomachique et la veine Splénique réstante
pour décomprimer Jesg varices ocesophagiennes. La seléctivite
est réalisée par la ligature du bout central de la veine
splénique.

¥ Soit un shunt entre la veine mésenterique
inferieure et la veine rénale gauche en latéro-latérale
lorsque il’y a une transformation cavernomateuse de la veine
porte. La décompressio se faisant & travers les collatérales
pancreatiques.

¥ S0oit lors d’une trombose étendue a la veine
porte et la veine Splénique il utlise un shunt entre la
veine gastro—épiploIque et la veine rénale en termino-
latérale.La décompression se faisant & travers les vaisseaux
courts et la veine gastro~épiploique.

* Shunt spléno-rénal distal de WARREN plus
déconnexion spléno—pancréatique:

INOKUCHI (95)a eéte le premier a signalé que la perte de
la perfusion portale dans le shunt spléno-rénale dista] de
WARREN était due:

¥ A un vol proximal spléno—gastrique a
travers les collatérales du bout proximal de la veine
splénique.
aver
de la

U1

¥ Et a4 un vol dista] spléno-rénal a
les collatérajes entre le pancréas et le bout dista
veine splénique.

tr
1
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WARREN (218)& la méeme période attribue cette perte de
séléctivité aux collatérales spléno-coliques 4 travers le
l1igament spléno-colique, mais surtout aux collatérales entre
le pancréas et le bout distal de la veine splénique qu’il
appelle siphon pancréatique.

Pour lutter contre cette perte de la séléctivite:

Warren (216)propose en plus de sa technique
classique,une ligature section du ligament spléno-colique et
une deconnexion spleno-pancreéatique par une libération
totale de la veine splénique de sa jonction avec la veine
mésentérique superieure jusqu’au vaisseaux courts gastro-
spléniques qui sont respecteés. :

INOKUCHI (95)conseille une anastomose spléno-rénal
hilaire c’est & dire le plus prés possible du hile de la
rate aprés avoir débarassé la veine splénique de toutes ses
collatérales pancréatiques.A ceci il associe une libération
du bout proximal de la veine splénique de toutes les
collatérales et sa ligature au ras de la veine mésentérique
supérieure.

d) SHUNT SPLENO-RENAL SANS DECONNEXION AZYGO-
PORTAL:

¥ Arguments:

La déconnexion azygo-portal a éte contesté par
plusieurs auteurs(145-153-161-17¢-206)du fait:

1) De la perte de la séléctivité a long terme du
shunt splénoc-rénal distal de WARREN (14-95-122-2084-228)

2) MAILLARD (122) par des etudes hémodynamiques
per-opératoires a démontré que la pression portale diminuait
aprés anastomose spléno-rénale distale,mais n’etait pas
restaurée aprés dévascularisation de l’estomac.Il a montre
ainsi que la ligature de la veine corcnaire stomachique,de
la veine pylorique et de la veine gastro-épiploique droite
n'influencaient que trés peu la pression portale et la
perfusion portale.

1 a aussi démontré que le flux veineux a travers le
shunt était essentiellement représenté par le flux artériel
splénique (56%)et que le flux veineux venant des varices
gastro-oesophagiennes 4 travers les vaisseaux courts gastro-
spléniques était minime par rapport a 1’apport de l’artére
splénique.
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A) WIDRICH (228) utilisant l=a venographie portale
trans-cutané trans-hépatique et la cinéf luorographie dans le
contréle lointain du shunt spléno-rénal distal sans
déconnexion azygo-portal,a démontré que la perfusion portale
est maintenue en post-opératoire immédiat,mais a long terme
il existe une inversion du flux portal A travers la
coronaire stomachique et la gastro-épiploique droite vers le
shunt spléno-rénal.Donc il existe une perfusion portale en
post-opératoire immédiat dans les shunts spléno-rénales
distals avec ou sans deconnexian azygo-portal.Quelque soit
le type de shunt réalise l1”évolution progréssive se fait
inéluctablement vers la transformation d’un shunt séléctif
en un shunt porto-cave (155).
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3° 3 DERIVATION DE LA VEINE MESENTERIQUE SUPERIEURE

a) INTRODUCTION:

La premiére dérivation de la veine mésenterique
supérieure a é&té réalisée par BOGORATZ et KRESTOWSKY en 1913
chez un cirrhotigque.Cette premiére intervention utilisant la
veine mésentérique supérieure comme axe veineux portal a
dériver ,réalise une csection de cette veine avec suture du
bout proximal et anastomose du bout distal ou splanchnique
sur la veine cave inférieure .Cette anastomose mésentérico-
cave términoc-latérale va dévier tout le sang veineux
splanchnique vers la circulation systémique.Ce shunt
mesentérico-cave est hémodynamiquement inéficace, car ce
shunt ne décomprime pas entiérement le 1it veineux portal
alimentant les varices oesophagiennes,et comporte

par ailleur un grand danger dans 1’éventualite d’une
thrombose (214).Actuel lement cette intervention ne garde
gqu’une seule indication dans les glycogénoses.C’est la seule
technique mesenterico-cave décrite qui interrompe la
continuité de la veine mésentérique supeérieure.

Toutes -5 autres techniques mésenterico-caves

S

1 continuité de cette veine.Les techniques de
d astomoses mésenterico-cave: sont nombreuses
répondent cependant a trois groupes qui se sont
n le temps.

[a)
—
-

» Les anastomoses par retournement de la veine
cave inferieure.

¥ Les anastomoses latéro-latérales directes.
# Les anastomoses latéro-latérales avec greffon
interpose.

b) ANATOMIE CHIRURGICALE DE LA VEINE MESENTERIQUE
SUPERIEURE:

L’anatomie chirurgicale de la veine mésentérique
supérieure a été bien dtudiée en 1964 par un anatomiste
francais GILLOT puis reprise par HOLOYOKE (87) en 1975 qui
en simplifia la compréhension pour les chirurgiens.

La veine mésentérique supérieure draine le colon droit,
le gréle, le duodénuo-pancréas et recoit 19 a 20 affluents
formés par des veines coliques,iléales et jéjunales.
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L'origine ezt triple formé par la confluence de:
* La veine iléale au milieu;
* La veine iléo-caeco-colique a droite
# La veine intermédiaire & gauche.

Le trajet est ascendant passant au dessus du troisieme
ducdénum et du petit pancréas,puis en arriére de [’ishtme du
pancréas ou elle rejoint le tronc splénomésaraique pour

former la veine porte.
Comme affluents elle regoit :

¥ A droite le tronc gastro-colique de HENLE
constitué par la réunion de la veine colique supérieure
droite,la veine gastro-épiloigque droite et la veine
pancréatic-duodénale postero-supérieure.

¥ A gauche les veines jéjunales.

La veine mésentérique est en rapport trés étroit avec
|artére mésentérique supérieure qui est a sa gauche.

Le segment chirurgical de cette veine se situe entre la
veine iléo-caeco-colique et le tronc gastro-colique de
HENLE.La longueur de ce segment est variable entre 3 et 5 cm
et dépend de la hauteur de la confluence par rapport au
duodénum et au pancréas.

¥ Ce segment est chirurgicalement favorable si la
confluence se situe assez bas par rapport au ducdénum donc
libérant un espace suffisant pour permettre une anastomose
sans difficulteés.

# Par contre lorsque 1’abouchement est haut situé
au dessus du duodénum et du petit pancréas il ne restera
gu’un petit segment inexploitable donc chirurgical!ement
défavorable.

Ce segment chirurgical est libre sous ses faces
antérieure, postérieure, latérale droite ou il recoit
inconstamment la veine colique moyenne qui peut étre liée
sans inconvénient.Par contre sur sa face latérale gauche
elle regoit les veines jejunales et est en rapport avec
|Tartére mésentérique supérieure.

En cas de segment chirurgical court BISMUTH conseille
de ligaturer 1 tronc gastro-colique de HENLE de liberer le

=
ducdéno-pancréas afin d’utiliser le segment le plus haut

possible.
;
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ntre indication a

i sfubel
a thrombose ou son petit

il

1T

I'l apparait donc gque la s

.
l"utilisation de cette veine est

(]

diamétre.

c) ANASTOMOSE PAR RETOURNEMENT CAVE(fig 90):

Le shunt mesentérico-cave par retournement de la veine
cave inférieure été introduit par VALDONI 1954 et popularisé
par MARION en 1854 et CLATWORTHY en 1955 (197).Le premier
shunt a été réslisé chez un enfant presentant une thrombocse
de la veine splénique. Elle réalise une anastomose cavo-
mesentérique termino-latérale aprés section de la veine cave
inférieure au niveau des veines iliaques et retournement de
son bout supérieur qui est anastomosé sur la face latérale
de la veine mésenterique supérieure.

Selon ces promoteurs cette technique est logiquement
indiquée lorsque.

* La veine splénique est de petit calibre pour une
anastomose satisfaisante.

¥ Lors d’hémorragie post-splénectomie.

¥ Lorsque le shunt porto-cave est thrombosé.

L’utilisation de cette technique chez |’enfant n’etait
suivie d’aucune complication (24-198)puisque 1’enfant a de
plus grandes possibilités de développer des collatérales
satisfaisantes & travers le plexus lombaire permettant ainsi
un drainage adéquat(188)pour shunter la section de la veine
cave inférieure.

Mais sa transposition chez 1’adulte dont le premier
report remonte & 1961 chez un cirrhotique (VOORHEES et
BLACKMORE)=se compliqua.

* D'oedéme persistant des membres inférieures 30 a
75% des cas.

¥ D’ulcére de jambe (SHEA et ROBERSTON.
* Douleurs hypogastriques(VOORHEES et BLACKMORE) .

=2tte technique présente cependant deux avantages

(198)
* Un diamétre important du vaisseau a utilise.
* Elle préserve la rate.
Quelques modifications ont été introduites pour

ameliorer cette technique:
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Fig 20

ANASTOMOSE MESENTERICO-
CAVE PAR RETOURNEMENT :
DE LA VEINE CAVE
INFERIEURE.

Figl2¥ -~

ANASTOMOSE SPLENO- i
CAVE LATERO-TERMINALE. <<

TR

Fig 21

ANASTOMOSE MESENTERICO-
ZJ CAVE PAR GREFFON
Cfﬁ INTERPOSE.
S
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¥ Lorsque la velne cave Iinférieure est trop courte
pour venir jusqu’a la veine mésenterique supérieure FARGE et
AUVERT proposent un retournement de la veine cave inférieure
prolongé de sa veine iliaque droite, aprés section de la
veine illiaque gauche au ras de la veine cave inférieure avec
ligature du moignon veineux iliaque et suture de
1”implantation de la veine iliaque sur la veine cave
inférieure.Ensuite la veine iliaque droite est disséquée

le plus bas possible puis sectionnée et suturée.Ceci permet
d’amener & la veine mésentérique supérieure un long greffon
veineux constitue de la veine cave inférieure prolongée de
la veine iliaque droite;cette modification permet de gagner
3 a 5cm de longueur représentant la veine iliaque droite.

¥ Au début MARION utilisait une voie d’abord
gauche puis secondairement il proposa une voie d’'abord
droite.

C’est une intervention facile a réaliser avec un taux
de mortalité et de morbidité assez bas (198) et un taux de
recidive hémorragique de 9 & 30% (198)-59-45) avec un cas
d’encéphalopathie post-shunt signalé par TOCORNAL sur 21
anastomoses mesentérico-cave avec retournement

Pour éviter la section de la veine cave inférieure avec
ses inconvénients bien connu chez 1’adulte d’autres
modifications du shunt mésenterico-cave ont é&té apportées:
d’une part les anastomoses mésenterico-caves latéro-
latérales directe qui n’ont pas é&té trés suivi.D’autre part
plus tard les anastomoses mésentérico-caves latéro-latérales
avec greffon interposé.

d) ANASTOMOSE MESENTERICO-CAVE LATERO-LATERALE
DIRECTE SANS RETOURNEMENT DE LA VEINE CAVE
INFERIEURE NI DE GREFFON INTERPOSE:

Elles réalisent des anastomoses directes latéro-
latérales entre la veine cave inférieure et la veine
mésentérique supérieure.Mais la distance separant les deux
vaisseaux qui font toute la difficulté d’exécution si 1’'on
doit tenir compte qu’une anastomose ne doit pas étre sous
tension.

Rares sont les cas ou les deux veines peuvent venir en
contact car le duodénum et le petit pancréas sont la pour
les séparer.Donc tous les artifices techniques viseront a
lever cet obstacle représenté par le duodénum et le pancreéas
qui s’interposent entre la veine cave inférieure et la veine
mesentérique supérieure au niveau du segment chirurgical de
celle-ci.
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Ces artifices peuvent étre:

¥ Soit un décroisement du petit pancréas

* Soit un décroisement du petit pancréas associé a
une transposition du troisiéme duodénum avec ou sans
resection duocdénon-jéjunale partielle.

* Décroisement du petit pancréas:

C’est une technique qui a été décrite en 1962 par
MARION qui consiste a dissequer le petit pancréas de la face
posterieure de la veine mésentérique supérieure et du bord
supérieure du lLroisiéme duodénum.Puis de le faire passer
en avant de la veine mésentérique supérieure afin de
permettre son rapprochement de la veine cave inférieure et
de réaliser ainsi une anastomose latéro-latérale directe
entre les deux veines.

La séparation entre le petit pancréas et le duodénum
peut entrainer une dévascularisation de celui-ci.

¥ Décroisement du petit pancréas et du troisiéme
duodenum:

MAILLARD proposa une libération du petit pancréas
associee a une section du 3éme duodénum puis passage de ces
deux eléments en avant de la veine mésentérique supérieure
et réetablissement de la continuité duodénale.Ceci permet de
suprimer tous les obstacles entre la veine cave inférieure
et lal veine mésentérique supérieure.Mais cependant cette
technique présente deux inconvénients majeurs:]1’ouverture
d’une cavité digestive et la mise en contact de deux sutures
1"une vasculaire, |’autre digéstive.

* Décroisement du petit pancréas et résection duodéno-
jéjunale:

Pour éviter le contact entre les deux sutures
digéstives et vasculaires, MORAUX proposa de resequer une
partie du duodéno-jéjunum allant de 1'angle duodéno-jéjunal
jusgu’au bout distal du deuxiéme duodénum et réaliser une
anastomose mésentérico-cave latéro-latérale avec
réetablissement de la continuité digéstive duodéno-jéjunale
latéro-términale sur le cul de sac ducdénal restant.

Les difficultés de ces anastomoses directes ont été
résoclues par le développement des greffons interposés.
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&) ANASTOMOSE MESENTERICO-CAVE LATERO-LATERALE
AVEC GREFFON INTERPOSE(fig 21):

L’utilisation d’un greffon entre la veine mesenterique

supérieure et la veine cave inférieure semble étre la
solution de choix pour pallier aux inconvenients des
anastomoses par retournement de la veine cave inféerieure ef
ceux des anastomoses directes latéro-latérales.

La chirurgie des anastomoses mésenterico-cave par
greffon interposé chez 1’enfant a beaucoup profitée de
1"utilisation de ces greffons d’une part chez l’adulte et

d’autre part dans leur interposition premiére entre la veine
cave inférieure et la veine porte.

Deux types de greffon ont été utiliseées:

¥ Les greffons prothétiques utilisant des
matériaux divers tel que vitalium, teflon,dacron,PTFE.
¥ Les greffons veineux homologue ou autologue.

Historiquement le premier greffon prothétique a éte
rapporté par QUIERCLO en 1893 en interposant un tube de
verre entre la veine porte et la veine cave inférieure
Depuis de nombreux matériaux prothétiques se sont succedes
dans le temps.

* BLACKMORE en 1945 introduit le greffon en
vitalium dans les anastomoses porto-caves.

*x YEOH et EISMAN introduisirent le greffon en
teflon en 1962 dans les shunts porto-caves avec une bonne
perméabilite a long terme.

* ROSENTHAL (168) utilisa le gore-tex dans les
shunts porto-caves latéro-latéraux et dans les shunts
mésentéricao-caves latéro-latéraux .La perméabiliteée de ce
greffon semble é&tre supérieure aux autres materiaux
prothétiques grace a8 sa thrombo-résistance par
1’&léctrondgativité de la surface interne du greffon.

* DRAPANAS popularisa |’utilisation du dacron dans
les shunts mesentérico-caves

Mais la premiére interposition d’un greffon prothétique
entre la veine cave inférieure et la veine mésenterique
supérieure a été rapportée en 1963 par RESENDE ALVEZ au
Bresil

Deu noms se sont attacheés a vulgariser l1’utilisation
de grefton prothétiques mesentérico-caves dans
!"hypertension portale de |’adulte:
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# D'’une part LORD en 187@ (1Z1) en utilisant le
teflon -tissé;

¥ D’autre part et surtout DRAFANAS en 1975 en
utilisant le dacronjintervention qui porte actuel lement son

noim.

Mais tous ces greffons prothétiques ont ete
essentiel lement utilisés chez 1’adulte .Ils restent de peu
d’indication chez l’enfant du fait:

x D’une part du risque de thrombose du materiel
prothétique & long terme;

* D’autre part de l’inertie de ces materiaux qui
ne suivent pas la croissance de l’enfant.

Afin de pallier a ces deux principaux inconvénients le
greffon veineux a @té developpé chez l’enfant.Ces greffons
veineux peuvent étre homologues (READ 1878) ou autologues.

Les principales veines utilisées sont:

# La veine saphene
¥ La veine iliaque
# La veine jugulaire interne.

REYNOLDS et SOUTHWICK en 1951 rapportent deux patients
avec anastomose porto-cave avec interposition d’un greffon
veineux azygos.THERON a utilisé la saphene

Le premier shunt mésentérico-cave latéro-latéral en
utilisant un greffon veineux a &té décrit chez le chien par
NAY et FITZFATRICH en 1966 (142)

L'utilisation de la veine jugulaire interne comme
greffon zemble étre un matériel idéal car toujours
utilisable, facile & obtenir, provoque moins de reaction
tissulaire,et se thrombosant moins souventi gue le greffon
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B) DECONECXION AZYGO-PORTAL:

1) INTRODUCTION:

Les procédés de déconnexion azygo portal de 1’oeso-
phage qui isolent les varices cesophagiennes du systeme
portal sans supprimer |’ hypertension portale peuvent
schématiguement &tre distingues en méthode de section et de
resection et méthode utilisant les ligatures sur anneaux.

L’attaque et la neutralisation des varices oesophagi-
ennes ne peut se comprendre que par un rappel anatomo-phy-
siologique des plexus veineux de la région oeso-cardiale.

Les varices oesophagiennes ne sont que le témoin endo-
luminal d’un vaste réseau azygo-portal intra-mural et péri-
oesophagien.

]

tuellement 1’idée admise est que les varices

giennes ne sont pas branchées directement sur le
syste cave supérieure mais qu'elles se comportent plutdt
comme des "Cul de sacs" branchés en dérivation sur le

systéme porte(Z@4).

A
oesopha
me

la région
ux varigueux

L'anatomie ultra-structurale montre qu
oesophago-cardiale est formé&e par deux res
]?’un sous muqueux et l’autre péri-oesophagicn qui different
par leur importance et leur gravite.

a) Le réseau sous-muqueux:

]l se présente comme de fines veines longitudinales
et paralléles ,parcourant la région oeso-cardiale .Elles
ont alimentées par la branche intéerieure de la veine
~oronaire stomachique et les vaisseaux courts gastrique par
|’intermédiaire des veines cardio-tubérositaires.

Ces veines se situent au niveau de la lamina propria
dans une zone s’é&tendant de 2 & S5cm au dessus de | zone
cesao-cardiale j;alors qu’au dessus du tiers infériesur de
|*oesophage et au dessous de la zone cardio-oesophagienne
ces veines deviennent plus profondes au niveau de la sous-
mugueuse.

b) Réseau peri-oesophagien:

o]

A coté du réseau variqueux sous-muqueux visible a
'endoscopie,il existe un autre réseau plus important de
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veines médiastinales péri-oesophagiennes, faites de veines
de calibre plus important (204),alimentées a plein canal par
la branche postérieure de la veine coronaire stomachique.

Ce réseau péri-oesophagien est constamment retrouvé
dans 1’hypertension portale méme en 1’absence de varices
sous-muqueuses (204) et communique aussi a plein canal avec
le systéme cave supérieure.

Par ailleurs ces deux réseaux variqueux sous-mugqueux
et péri-oesophagiens communiquent entre eux par des veines
perforantes pouvant servir a la fois de voies
d’aliementation- et de voies de drainage des varices
oesophagiennes selon le temps respiratoire.

Cet afflux veineux a contre courant est favorisé par:

* Le gradient de préssion entre la pression abdo-
minale positive et intra-thoracique négative;

¥ La différence de largeur entre l’estomac et
1’ oesophage;

¥ L’obstacle relatif du hiatus oesophagien.

Ces données peuvent expliquer:

¥ La rareté de rupture des varices dans
l1’oesophage proximal et dans l’estomac et le site de
prédilection de rupture de varices oesophagiennes
-situeées dans le dernier centimétre de 1’cesophage distal.
¥ Que toute action sur les varices si elle
n'agit pas sur les deux ou-trois,Centimetres d’ oesophage
distal en supprimant toute les varices oesophagiennes de
cette réegion s’exposera & des récidives hémoragiques‘tel que
les résections anastomoses a la pince automatique ou les
transections.
A partir de ces données anatomiques il est aisé de
comprendre que les actions thérapeutiques peuvent é&tre
triples. ;

*¥ Soit action directe sur le réseau sous muqueux
ou les varices c’est la ligature des varices oesophagiénnes
(202) ou la sclérothérapie.

¥ Soit interruption du réseau sous muqueux et
inter musculaire ce sont les transection oesophagiennes
progressives ou brutales par interruption totale de la
continuité oesophagienne ou gastrique.Elles peuvent combiner
par ailleurs des resections plus ou moins larges
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¥ Soit interruption de la communication entre
réseau péri-cesophagien et réseau sous muqueux et inter-
musculaire,elles peuvent s’associer a une transection oeso-

phagienne

2°) ACTION DIRECTE SUR LES VARICES 0OU SUR LE
RESEAU S0OUS MUQUEUX:

a) Ligature des varices oesophagiennes sous—-muqueuses:

Décrite pour la premiére fois par BOEREMA en 1950 et
CRILE LINTON a la méme période,elle nécessite une thoraco-
tomie avec ouverture de la partie basse de 1’oesophage et
ligature de toutes les varices ocesophagiennes par voie endo-
luminale.

Cette technigque n’interrompt que le réseau sous
mugueux des varices oesophagiennes donc elle sera exposee a
des récidives hémorragiques de 50a 92 % ( 24-29-45-59).

SKINNER modifie cette technique par une ligature des
varices oesophagiennes a travers une gastrotomie.Afin
d’éviter le risque de fistule lors de l’ouverture de
1’ oesophage NISSEN propose une attaque extra-muqueuse des
varices ,mais 1’inconvénient est que cette methode est
aveugle.

Actuel lement cette technique n’est plus de mise a cause
de son taux élevé de récidive hémorragique.

Elle peut étre utilisée comme méthode d’attente pour un
shunt (214)

b) LA SCLEROTHERAPIE

* INTRODUCTION BUT:

Le but de l1’injection sclérosante est double:

*¥* Soit créer une thrombose;

¥ Soit créer un effet mécanique par compression de
la varice par épaississement de la muqueuse oesophagienne et
évolution vers la fibrose péri-veineuse.

Le ler cas d'injection sclérosante dans les varices
pour contrdoler 1’hémorragie a été décrit par CRAFOORD et
FRECHNER en 19389 chez un adolescent.Mais il a fallu attendre
jusqu’en 1974 avec PATTERSON pour avoir la premiére
publication de 24 cas de sclérotherapie en 4ans.Depuis
plusieurs s&ries ont &té apportées avec amélioration de la
technique,de l’agent sclérosant et du mateériel endoscopique.
D’autre part des études comparatives de la sclérotherapie
avec les autres méthodes thérapeutiques ont fait que cette
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technique reste asser largement utilisée surtout dans les

cirrhoses alcooliques chez l1”adulte.Tét dan= les années 198»

plusieurs séries(38-1590-187) de sclérothérapie chez 1’enfant
é

e
ont été rapportées avec un bon contrdle de 1”hémorragie et
un faible taux de complications

Deux types d’oesophagoscopes ont été utilisés:

* L’oesophagoscope rigide avec une aiguille de MAC
BETH qui en plus de 1”injection sclérosante comprime la
varice mais il nécessite une anesthésie générale est
d’utilisation difficile chez l1’enfant.

* Les fibroscopes flexibles sont de plus en plus
utilisés mais les risques d’hémorragies au moment de

I"injection intra-variqueuse restent elevés.

¥ TECHNIQUES D’ INJECTION:

Les techniques d’injection de sclérothérapie peuvent se
diviser en trois groupes:

¥ Injection intra-variqueuse;

¥ Injection péri—variqueuse;

* Technique mixte associant injections intra-
variqueuse et péri-variqueuse.

* Technique d’ injection intra-variqueuse:

Elle a été la premiére technique utilisée par CRAFOORD
et FRECHNER,elle vise a obliterer les varices par thrombose
suite a une altération endothéliale et probablement une
activation locale de la coagulation par sclérosant.

Cette technique necessite peu d’injection mais beaucoup
de produit sclérosant.

* Technique d’injection pPéri-variqueuse:

Le concept de Mur sclereux oesophagien a été développé
par WODAK et améliore par PAQUET, le but est de produire un
manteau fibreux oesophagien protecteur, par de multiples
injections 30 a 5¢ depdts par session de produit sclérosant
&n sous épithélial par varice de |’ oesophage distal.Cette
technique necessite beaucoup d’injection mais peu de produit
sclérosant.L’effet immediat est un oedeme massif comprimant
mecaniquement la varice suivi ulterieurement de sclerose.

° Les techniques mixtes:

ociant injection intra-variqueuse et injection péri-
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¥ LES AGENTS SCLEROSANTS:

Différents produits sclérosants alcooliques ou gazeux
ont été utiliseés.

Les études morphologiques ont montrés qu’ils créent
d’abord une lésion endothéliale et une thrombose puis une
sclérose secondaire a l’organisation fibreuse.

CRAFOORD et FRECHNER utilisaient la quinine comme
produit sclérosant.

Puis MOERCH-PATTERSON et MAC BETH ont utilisé le sodium
MORRHATE & 5%.

Depuis JHONSON, 1’éthalonamine a 5% est largement
utilise.

D’autres utilisent du sodium tétradecal sulfate ou
l’alcool absolue.

* INDICATIONS:

La sclérothérapie 4 une triple indication:

1*) Elle peut étre proposée comme traitement d’'attente
des varices oesophagiennes lorsque les conditions générales
ou locales ne permettent pas une intervention chirurgicale:
par exemple lorsque le diamétre des vaisseaux est trop petit
pouvant compromettre un shunt.

2°) Elle garde une indication dans le cadre des
urgences pour calmer une hémorragie;lorsque les autres
moyens non chircurgicaux a savoir traitement médical, sonde de
BLACKMOCRE, n’arrivent pas a arréter |’hémorragie,ou si
celle-ci récidive trés tot.

Car toute dérivation chirurgicale pendant cette période
peut &tre mortelle,cette attitude ne coupe pas les ponts
pour un autre shunt.

3°) La scleéerothérapie peut étre un moyen thérapeutique
déefinitif lorsque les conditions d’opérabilité ne sont pas
favorables en particuliers dans les modifications hépatiques
irréversibles.

Actuel lement plusieurs auteurs proposent la
sclérothérapie comme une méthode therapeutique définitive au
méme titre que les autres traitements et ce quelque soit
1’étiologie et 1’é&tat hépatique.
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3® ) TRANSECTION OESOPHAGIENNE 0OU GASTRIQUE:

¥ Ligature de 1’oesophage sur bouton
anastomotique:

La ligature de 1'oesophage sur bouton réalise une
interruption progressive du courant anastomotique porto-cave
sous muqueux et intra-musculaire de |’oesophage par effet
d’ecrasement ou de ligature sur anneau endoluminal avec
évolution vers une nécrose progressive et constitution d’un
cal fibreux s’opposant au courant veineux intra et péri-
oesophagien, (17-74-16-121).

Décrite pour la premiére. fois par VOSSCHUTE en 1957.

Cette technique a été modifiée une premiére fois par
BOEREMA en 1967 qui remplaga |1’anneau par un bouton ou
1’effet d’interruption se fait par ecrasement.

PRIOTON en 1973 introduisit le clip en remplacement de
|”anneau qui est éliminé par les voies naturel les.

BERARD en 1980 propose d’introduire le clip par la
bouche

Toutes ces techniques imposent 1’ouverture de |’abdomen
et de 1’estomac et la dissection difficile de 1’cesophage
Afin d’éviter ces inconvénients BERARD en 1988 propose
1”introduction de son c¢lip par la bouche et sa ligature par
thoracotomie.

¥ Transection oesophagienne

Le principe de cette technique est d’interrompre
brutalement toute les voies veineuses du réseau sous mugueux
et intermusculaire soit par une section totale de
l"oesophage ou actuellement une section subtotale en
respectant la musculeuse.

La premiére technique a été décrite par WALKER en 1964
puis modifiée par STELZNER et par HIRASHIMA (85).
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Mais ces technigues sont peut efficace a long terme
avec un taux de récidive hémorragique de 4@% car elles
n’agissent que sur une partie de l’oesophage terminal.Ces
seules indications actuelles recste les hémorragies par
rupture des varices oesophagiennes rebelles au traitement
medical.

* Transection gastrique:

Elle a é&té décrite par TANNER en 18961,elle est réalisée
par un abord thoraco-abdominal avec ligature de la veine
coronaire stomachique de tout les vaisseaux courts avec
libération de tout |’oesophage abdominal et de la partie
supérieure de l’estomac.Ensuite est réalisée la transection
gastrique a 5cm du cardia suivie de suture.Cette methode a
été rapidement abondonnée & cause des récidives
hémorragiques 56 a 71% (45-59).

4= ) LES RESECTIONS:

* Resection gastro-oesophagienne:

Elles ne doivent &tre citées actuellement qu’a titre
historique car elles n’ont plus droit de mise devant la
gravite du geste en comparaison avec l’arsenal thérapeu-
tique actuel.

WANGESTEIN proposa en 1954 la gastrectomie totale.
MERINDO en 1855 proposa une resection ocesophagienne cardiale

PHEMISTER en 1974 proposa une resection oesophago-tubé-
rositaire.

Dans les resections gastro-oesophagiennes les récidives

hémorragiques sont aussi fréquentes 423 52 % (45-59-214):

¥ Resection anastomose oesophagienne a la
pince EEA selon VANKEMMEL:

VANKEMMEL réalise cette résection anastomose
oesophagienne & la pince EEA.

Cette méthode simple et rapide avec un taux de récidive
de 26% ne garde qu’une seule indication dans le cadre des
urgences lors d’hémorragie par rupture des varices
oesophagiennes incontrolables par le traitement médicale.
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5°) LES INTERVENTIONS MIXTES ASSOCIANT UNE INTERRUPTION
PARTIELLE OU TOTALE DE L®OESOPHAGE A UNE DEVASCULA-
RISATION OESOGASTRIQUE:

* Operation de SUGUIRA (189)

Décrite en 1973, elle associe une splénectomie avec une
dévascularisation de 1’ oesophage thoracique en dessous de la
veine pulmonaire inférieure jusqu’au corps gastrique et une
transection de la muqueuse oesophagienne selon la technique
de WALKER.

Elle se fait par double voie d’abord thoracique et
abdominale qui peuvent étre faites soit dans le méme temps
opératoire soit en deux temps en commengant par le temps
thoracique ot le temps abdominal quelques temps aprés,ou a
la demande.

¥ Chez I’enfant elle présente un inconvénient du
fait de la splénectomie associée.

Contrairement au shunt cette intervention permet de
maintenir un flux portal de perfusion hépatique au maximum
de son rendement alors que les shunts malgré une décomp-
ression des varices diminue le flux portal.

Plusieurs modifications ont éte apportées:

¥ Soit par la voie d’abord;
¥ Soit dans le type de transection.

¥ Modifications techniques:

a) Technique de DELANEY:

La voie d’abord est une thoractomie gauche avec phreno-
tomie.

I'l réalise une transection gastrique type TANNER avec
pince GIA au lieu d’une transection oesophagienne.

b) La technique de IWATSUKA et KOBAYASHI :

La voie d’abord est abdominale pure avec élargissement
du hiatus oesophagien.
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La transection mugueuse o=sophagienne est remplacée par
une resection anastomose & la EEA selon la technique de
VANKEMMEL.

c) Technique de HIRASHIMA et COL:

La voie d’abord est abdominale.

La transection muqueuse oesophagienne s’effectue par
une incision musculaire longitudinale.

C) AUTRES MOYENS CHIRURGICAUX

En dehors du shunt des principaux axes vasculaires du
systeme porte,a savoir la veine porte, la veine splenique et
la veine mésentérique supérieure ainsi que I’attaque directe
des varices oesophagiennes; d’autres techniques
chirurgicales oant été utilisées.

1°)DERIVATION DE LA VEINE CORONNAIRE STOMACHIQUE:

En 1967 durant la mé&éme année ou WARREN a décrit son
anastomose spléno-rénale distale , INOKUCHI ¢ ) décrit la
décompression séléctive des varices oesophagiennes par
anastomose coronaro-cave,celle-ci pouvant se faire soit
directement, soit par interposition d’un greffon entre les
deux

2®) LES DERIVATIONS RADICELLAIRES:

Elles utilisent la néo-vascularisation entre la rate et
d’autres organes intra-abdominaux dans les blocs pré-
hépatiques permettant ainsi de shunter le tronc porte
thrombosé c’est la spléno-hépatopexie (fig 24) ou en créant
des adhérences entre la rate et le poumon par transposition
de la rate en intra-thoracique et de la placer entre les
deux lobes comme une main dans une poche lorsque 1’obstacle
siege en intra-hépatique c’est la spléno-pneumopexie (fig
231,

Mais ces techniques sont peu utilisées avec un taux de
réecidive hémorragique assez important car cette néo-
vascularisation est incapable de faire chuter la pression
porte efficacement.

D) AUTRES MOYENS THERAPEUTIQUES

En dehors de la chirurgie et de la sclérothérapie
d’autres moyens thérapeutiques ont éteé développés chez
l1’adulte cirrhotique mais qui reste de peu d’indication chez
l”enfant



Fig 23 : SPLENO-PNEUMOPEXIE

\

Fig 24 : SPLENO HEPATOPEXIE
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13 Propanolol:

Le propanoclol agit comme un béta-bloquant réduisant le
débit cardiaque et la pression portale.

Mais il n’existe pas actuellement de données prouvant
la tolérance et 1’efficacité du propanclol dans les
hypertensions portales de l'enfant ( )

2° ) Embolisation per-cutanée trans-hépatique:

Décrite par VANG et LUNDERQUIST en 1974.Elle se fait
par catheterisation de la veine porte en trans-hépatique
aprés cartographie vascvulaire afin de reperer les veines
qui alimentent les varices oesophagiennes pour pouvoir
injecter de 1’écume de gélatine et de la thrombine humaine.

Cette technique nécessite une grande dexterite et ne
semble pas &tre trds &fTicace & lang ferme.



PARTICULARITES DE L'HYPERTENSION PORTALE DE L’ENFANT:

L’ hypertension portale de 1’enfant présente plusieurs
particularités par rapport a celle de 1’adulte.

I- PARTICULARITES ETIOLOGIQUES:

Les étiologies de 1’hypertension portale de l’enfant
différent de ceux de l’adulte sur plusieurs points:

¥ HASS5ANI ( 74 bis) dans sa thése rapporte 216 cas

de patients adultes opérés d’hypertension portale en 11 ans
a la clinigue chirurgicale de 1'Hépital MOURIER qui se
répartissent comme suit:

° Hypertension portale sur cirrhose
alcoolique: 127 cas >0 B8 7%

° Hypertension portale sur cirrhose post-
hépatitique: 10 cas > 4,6 %

° Hypertension portale sur bilharziose
7 cas > 3,2 %

° Hypertension portale sur thrombose portale
29 cas > 13,4 %

° Hypertension portale sur syndrome de
BUDD-CHIARI: 33 cas P16, 2 %

° Hypertension portale d’origine indéterminée
10 cas > 4,6 %

Ceci nous donne:

¥ Bloc intra-hépatique :66,5%
¥ Bloc extra-hépatique :13, 4%
¥ Bloc sus-hépatique :15,2%

Alors que dans les séries chirurgicales de l’enfant
(tableau n° Jle bloc extra-hépatique représente 68 & 75%
et le bloc intra-hépatique ne représente que 21 a 40%.

Cette grande fréquence des cavernomes portes chez
1’enfant par rapport & l’adulte est importante a signaler.
Elle a une grande incidence sur le pronostic car survenant
sur un foie sain.
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Cette différence aussi s& retrouve entre les
différentes étiologies des blocs intra-hépatiques.Alors que
les étiologies des blocs intra-hépatiques de 1’enfant sont
plus variées avec 8,1 % de cirrhose post-hépatitique;on
remarque que le bloc intra-hépatique de 1'adulte est domineé
par les cirrhoses alcooliques alors que les cirrhoses post-
hépatitiques ne représentent que 4,6%.Cette différence est
importante & souligner car les cirrhoses alcooliques
représentent le plus mauvais pronostic des hypertensions
portales

11 - PARTICULARITES THERAPEUTIQUES:

Exception faite pour le shunt mesentérico-cave avec
retournement de la veine cave inférieure , Loutes les autres
méthodes thérapeutiques ont été réalisées chez |’adulte puis
secondairement chez 1'enfant.C’est souligné que le
traitement de |’hypertension portale de l'enfant a beaucoup
profité de !’expérience chez 1’adulte.

La diversitée des méthodes thérapeutiques de
|’ hypertension portale de l1’adulte rend trés bien compte
qu’aucune méthode n'est satisfaisante.Les résultats de ces
méthodes sont jugés sur: les récidives hémorragiques et
1’ encéphalopathie post-shunt.

¥ L’encéphalopathie post-shunt est assez
souvent retrouvée dans les suites précoces et surtout
lointaine des shunts sur cirrhose de 1'adulte.Alors que chez
l1’enfant elle est rarement retrouvée et si elle est
retrouvée elle n’a que peu d’incidence sur le quotidien de
|’enfant

* Par contre 1’hypertension portale de
l1’enfant pose des problémes thérapeutiques sur deux points:

- Dans les cavernomes portes,eétiologie
la plus fréquente chez l’enfant ,la thrombose peut s’etendre
a la veine mesentérique supérieure et a la veine splénique,
imposant souvent dans ces cas la un shunt de fortune qui est
réputé pour ses thromboses.Cet inconvénient est rarement
retrouvé chez 1’adulte.

~ Asse
avant 1’age de deux ans
chez ces malades malgré

z souvent lorsque l1’enfant saigne
aucun shunt ne pourait étre realisé
ne veine mesentérique supérieure et
une veine splénique perméables,car le diamétre est inférieur

a 5 mm.

N



MATERIEL
&
METHODES



I- MATERIEL:

Notre casuistique porte sur 29 hypertensions portales
de l’enfant, toutes étiologies confondues prises en charge
dans le service de chirurgie pédiatrique de 1"Hépital
Central de 1’Armée du mois de Adut 1989 au mois de Juin
1982,

REPARTITION DES GROUPES:

Deux groupes thérapeutiques ont é&té pris afin de
comparer deux techniques chirurgicales:le shunt mesentérico-
cave avec greffon veineux interposé et le shunt spléno-rénal
distalisans deconnection azygo portal.

*¥* Le premier groupe se compose des 15 premiers malades
qui se sont présentés au service.

¥ Le deuxieme groupe correspond au 14 derniers malades
de la série,

A—- EPIDEMIOLOGIE:

Plusieurs facteurs épidémiologiques ont été recherchés:
* La frequence de 1’hypertension portale par
rapport au nombre d’'héspitalisation durant la méme période

de notre étude.

* La répartition géographique de ses hypertensions
portales.

* Le sexe

¥ L’age

* La consanguinité.

¥ L’étiologie de ces hypertensions portales en
fonction des deux groupes d’étude.Ces étiologies ont été
réparties en trois groupes selon le siége de 1’obstacle.

- Le bloc pré-hépatique

- Le bloc intra-hépatique

Le bloc sus—-hépatique
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B) CLINIQUE:

Plusieurs données cliniques ont été précisées lors de
cette étude:

* L’age de la premiére manifestation en fonction
des différentes étiologies.

* Les signes cliniques:
° L’hemorragie,
° La splénomégalie,
° L’ascite,
° L'héepatomégalie.
C) BIOLOGIE:

Deux aspects particuliers sont précisés:

¥ La formule numération sanguine en insistant
essentiellement sur les plaquettes et les globules blancs.

¥ D’autre part les differents tests hépatiques
afin de préciser la classification des malades selon CHILD.

D) FIBROSCOPIE:

Tous les malades ont eu au moins une fibroscopie avant
toute décision thérapeutique selon un questionnaire bien
précis rapporte en annexe 1

Dans cette fibroscopie plusieurs aspects sont précisés:

- L'étude des cordons,
- L'étude des varices avec leur étendue, leur
grade
I - L’aspect de la muqueuse.

Ces differents é&léments permettront de préciser les
risques de rupture des varices oesophagiennes.

E) IMAGERIE:

L’ échographie a été utilisée chez tous les malades
aussi bien en pré-opératoire que dans le suivi post-
opératoire.

En pré-opératoire elle a permis de réaliser une
cartographie vasculaire de la veine splénique,de la veine
mésentérique supérieure et de la veine porte ,tout en
précisant plusieurs paramétres,selon un questionnaire bien
précis rapporté en annexe 2
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L*a=speet du foie et des veines sus-hépatiques,
- Le diamétre transversal de la rate,

- La veine rénale gauche,

- La veine cave inférieure,

- La veine jugulaire interne.

En post-opératoire deux parametres sont precises
| - Le diametre transversal de la rate.

- La permeabilite du shunt.

F) TRAITEMENT:

Il a été réalisé plusieurs types de traitements:

- La sclérothérapie,

- Le shunt spleno-rénal distal sans deconnecxion
azygo-portale.

- Le shunt mesentérico-cave avec greffon veineux.

- Le shunt de fortune.

Le choix entre ses trois méthodes thérapeutiques dépend
de plusieurs facteurs:

- L’étiologie;

- L’état des vaisseaux: * la perméabilité
¥ L,e diamétre

- Le bilan hépatique;

- Le groupe auquel appartient le patient.

II1- METHODOLOGIE:

]l s’agit d’une étude prospéctive de 29 patients
porteurs d’une hypertension portale pris en charge.

La méthodologie doit étre précisée en fonction de
plusieurs éléments.

A> METHODOLOGIE DE L’ECHOGRAPHIE:

Pour notre étude nous avons utilisé un appareil a ultra-son
de type sectoriel temps reéel et doté d’une haute résolution.

Les sondes utilisées sont de 3,5 megahertz pour le
débrouil lage de 1’examen et de 5 a 7,5 megahertz pour une
analyse plus fine.

L’examen échographique a été réalisé de premiére
intention chez tous les malades quelque soit 1’étiologie par
le méme opérateur et en présence du chirurgien selon un
questionnaire rapporté en annexe 2
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Cet examan echographique visait
1°) Essentiellement & réaliser une cartographie
vasculaire du systéme porte avec appréciation de la
perméabilité et du diamétre de la veine porte ,de la veine
splénique et de la veine mesentérique supérieure.

2°) Accessoirement A apprécier les autres
paramétres:

¥ Les dimensions de la rate;

* Le diamétre de la veine rénale gauche et
la distance la séparant de la veine
splénique;

¥ Le diamétre de la veine jugulaire interne;

* L’échostructure du foie et 1’é&tat des
veines sus hépatiques.

|
Dans un but comparatif cet examen échographique de
premiére intention a été associé de facon systématique & une
artériographie splénique et mesentérique supérieure pré-

opératoire chez les cing premiers cavernomes(observation 1 a
5)

Par contre chez les autres malades l1’artériographie
splénique ou mesentérique supérieure n’était réalisée que
s’il perssistait un doute sur la perméabilité du vaisseau
étudié et a4 la demande de 1’échographiste lui méme

Cet examen échographique a été aussi comparé aux
données de la phlébographie per-opératoire et des

constatations chirurgicales.

B) METHODOLOGIE DU CHOIX THERAPEUTIQUE:

Le choix thérapeutique dépend de plusieurs facteurs:

- L'étiologie,

- L’etat des vaisseaux ,

- L'etat hépatique,

- Le groupe d’appartenance des malades.

| 1) L’étiologie:

Le syndrome de BUDD-CHIARI reléve systématiquement d’un
shunt mesentérico-cave et ce quelque soit le groupe
d’origine du malade.Ce choix est motivé par le fait que
I”indication de dérivation pour ce genre de pathologie n’est
pas pour diminuer la pression portale mais plutét pour
décongestionner le foie.
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Excepté pour le syndrome de BUDD-CHIARI le choix
therapeutique des autres étiologies dépend de 1’état du
vaisseau,de 1’état hépatique et du groupe.

2*) L’état des vaisseaux:

Un shunt n’est réalisable que si le vaisseau est
perméable avec un diamétre supérieur ou égale a 5 mm.

Si le diamétre est inférieur a8 5 mm plusieurs
éventualitées s’'offrent a nous:

- Si le malade fait partie du groupe 1 et que la
veine splénique est thrombosée ou inférieure a 5mm alors que
la veine mesentérique supérieure a plus de 5 cm de dlametre
c’est I’indication d’un shunt mesentérico-cave.

- Si le malade fait partie du groupe 2 et que la
veine mesentérique supérieure est thrombosée ou inférieure a
5 mm c’est l’indication d’un shunt spléno-rénal distal.

- Si la veine splénique et la veine mesentérique
supérieure sont thrombosées ou d’un diamétre inférieur & Smm
deux éventualités :

* Soit il existe une autre veine dérivable
(veine mesentérique inférieure ou
collatérale),c’est l’indication d’un shunt
de fortune.

¥ Soit il n'’existe aucune veine dérivable:
c’est l’indication de la sclérothérapie
comme traitement définitif ou comme
traitement d’attente.

3°) L'état hépatique:

Toute insuffisance hépatique classée CHILD-C reléve
systéematiquement de la sclérothérapie.
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La eclassification de CHILD est wne classification &
visée pronostic.Elle prend en compte 3 signes cliniques et 2

signes|/ biologiques sous forme de parametres qualitatifs a
trois classes .

musculaire

! GROUPES ! A ! B ! C !
! ! ! ! !
! Bilirubine g/1 ! < 29 ! 20-39 ! > 39 !
! ! ! ! !
! Albumine g/1 ! > 35 ! 35-39 ! < 39 !
! ! ! ! !
! Ascite ! nulle !controlable! mal !
! ! ! 'controlable!
! ! ! ! !
! Trpubles ! ! ! séveres !
! neurologiques ! absents ! mineurs ! coma

! ! ! !

! Troubles ! excellent! bon ! mauvais

! nutritionnel ! ! fonte

! ! !

! ! !

4*) Le groupe:

* Groupe 1:

Dans ce groupe le shunt spléno-rénal distal sans
déconnestion azygo-portale est le shunt de principe si
l1’état du vaisseau et du foie le permette,exception faite
pour le syndrome de BUDD-CHIARI.

¥ Groupe 2:

Le shunt mesentérico-cave est le shunt de principe si
|”état du vaisseau et du foie le permette.

C) METHODOLOGIE DU CONTROLE POST-OPERATOIRE:

Notre contrdéle post-opératoire se fait:

¥ 10 eme jour post-operatoire: echo.

* 3éme mois: ECHOGRAPHIE,FIBROSCOPIE.
¥ B6éme mois: ECHOGRAPHIE,FIBROSCOPIE.
x A @1 an : ECHOGRAPHIE. FIBROSOPIE
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Dans o contréle post-opératoire plusieurs paramétres
sont étudiés:

¥ Récidive hémorragique,
¥ La fibroscopie en classant les malades en
trois groupes:

- Varices affaissées,
- Varices disparues,
- Varices persistantes,

¥ L’imagerie apprécie par 1’ echographie

* S S S R T TR |
¥ La perméabilité du shunt

Et chez les 4derniers S.M.C ,nous avons
introduit |’ imagerie par resonance magnetique
dans le controle de la permeabilite du shunt.
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1Tl TECHNIQUES CHIRURGICALES UTILISEES

1) Shunt mesentérico-cave:

C'est la technique gue nous avons utilise chez nos
"inspirant de celle de DRAPANAS.

]

ma lades,
Cette intervention comprend trois temps principaux:
¥ Un temps abdominal d’exposition de la veine

mesentérique supérieure et de la veine cave inférieure avec
jes pressions veineuses et phlebographie per-

¥ Un temps cervical de prise de grefton veineux

jugulaire interne droit.

» Un autre temps abdominal de mise en place du
greffon entre la veine mésentérique supérizure et la veine
cave inférieure avec prise des pressions et phlebographie
post shunt.

Ces différents temps peuvent s'’agencer comme décrit
precedemment ou on peut commencer par le temps cervical de
prise du greffon et on termine par les deux temps
abdominaux.

* PREMIER TEMPS: ABDOMINAL

- Voies d’abord:

La voie horizontale transversale sus ombilicale
s'étendant beaucoup plus & droite gqu’a gauche a #té utilisee
chez tous nos malades.Mais d'autres auteurs utilisent la

A

coeliestomie verticale médiane & cheval sur ‘1’cmbilic.

- Exposition du champ opératoire:

Le colon transverse et l’angle colique droit sont
attirés en haut et & droite et les anses greles vers le b
mettant sous tension la jonction entre la racine du
mésocolon transverses et la racine du mésentere.

n
0

Ce temps d’exposition est suivi par la prise des
pressions et la phlébographie mésentérique par ponction
d’une veines ileale .
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- Disséction et exposition de la veine mésentérique
supérieure:

Le repérage de la veine mésentérique supérieure est le
plus souvent simplejelle est identifiée au niveau du
feuillet postérieur du péritoine au niveau de la zone de
traction entre la racine du mésocolon transvérse et la
racine du mésentére.Ailleurs elle est facilement repérable a
droite des battements de l’artére mésentérique supérieure,
surtout lors des cirrhoses ou dans le syndrome de BUDD
CHIARI ou cette zone est barée par un amas de ganglions
mésentérique hypertrophiés et un oedeme.

Une incision transvérsale du péritoine est faite a la
jonction entre la racine mésocolon transverse et la racine
du mésentére;commengant & gauche de la veine mésentérique
supérieure si elle est visible et s’étendant a droite
jusqu'au génus inférius.Lorsque cette zone est barrée par un
amas ganglionaire, un soins particulier doit &tre donné a
la ligature du pédicule lymphatique pour éviter une
lymphorée pouvant compromettre le shunt en post opératoire.

Cette veine mésentérique supérieure est facilement
disséquée sur sa face antérieure et sa face latérale droite
ou elle regoit qu’inconstamment la veine colique moyenne qui
peut étre ligaturée et sectionée sans inconvénient.Cette
dissection s’étend de la racine de la veine mésentérique
supérieure jusqu’au bord inférieure du troisiéme duodenum.
Parfois la réunion des racines de la veine mésentérique
supérieure se fait plus tardivement c’est a dire au dessus
du troisiéme duodénum pouvant géner |l’anastomose;cette
contrainte peut étre levée par une dissection du duodénum et
son refoulement vers le haut.

- Dissection et exposition de la veine cave inférieure:

STIPA et DRAPANAS au début proposérent un décollement
du colon droit pour reperer et dissequer la veine cave
inférieure et la veine mésentérique supérieure.Nous avons
utilisé cette technique chez deux de nos malades.Mais cette
dissection comme signalé par DRAPANAS (52-53) est trés
hémorragique du fait de nombreuses collatérales porto-
systémiques rétro-péritoniales.

DRAPANAS (52-53) modifia sa technique par un abord de
la veine cave inférieure & travers un tunnel creusé dans le
mésocolon gauche au niveau du bord inférieure du D3 mais cet
abord rend |’anastomose entre la veine cave inférieure et le
greffon difficile a réaliser,car se faisant dans un champ
trés limité.
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Four ces différentes raisons,nous préférons comme
THOMSON (197) repérer la veine cave inférieure par une
traction de 1’intestin grele a4 droite et en haut exposant
sinsi cette veine au bord du pelvis juste aprés la
confluence des veines iliaques.Ensuite le bord antérieur et

les bords latéraux de cette veine sont disséqués sur une
hauteur de 5 a 6 cm puis a partir de la un tunnel est creuse
3 travers le mésocolon pour rejoindre la veine mésentérique
supérieure.Cet abord donne une meilleure vue sur la veine
cave inférieure facilitant ainsi l’anastomose entre cette
veine et le greffon.

x 2EME TEMPS: CERVICAL

C’est le prélévement de la veine jugulaire interne
droite;celle-ci est préférée a la gauche pour sa longueur
qui est plus importante(75). :

La région cervicale est exposée par un billot sous les
deux épaules et une rotation de la téte du coté opposeé c’est
a dire du cdté gauche.

L’incision cutanée est faite sur le bord antérieur du
stérno-cleido-mastoidien du bord supérieur du sternum
jusqu’a 1 cm au dessous du maxillaire inférieur.Apreés
section du peaucier du cou et refoulement du stérno-cleido-
mastoidien en dedans;la veine jugulaire interne droite est
facilement retrouvée dans le foureau carotidien, elle est
liberée de l'artére carotide et du nerf vague.Cette
dissection necessite la ligature section du tronc thyro-
linguo-facial;parfois il existe une collatérale
inconstante,c’est la thyroidienne moyenne gui peut étre
ligaturée et sectionnée.Cette libération permet de mettre en
svidence une veine jugulaire interne de 7 & 19 cm de
longueur et de 1 a 2 cm de diamétre, en effet le diamétre du
bout inférieur de la veine est plus important que celui de
son bout supérieur.Ligature et section des deux bouts de la
veine jugulaire interne avec repérage de son extrémite
distale par un fil car cette veine présente des valvules
qu’il est nécessaire d’excisér ou d’orienter son courant.Ce
greffon préleveée est mis dans du serum hépariné en attendant
son anastomose.

Ce temps est términe par une ferméture de la
cervicotomie sur drain aspiratif.
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* 3EME TEMPS: ABDOMINAL

Ce temps comprend deux étapes:

* La confection de 1’anastomose greffon veine cave
inférieure.

¥ La confection de l’anastomose greffon veine
mesentérique supérieure.

- Confection de l’anastomose entre le greffon et la
veine cave inférieure:

L’étoffe de la veine cave inférieure est suffisante
pour permettre un clampage latéral de cette veine.

La veine cave inférieure est incisée sur son bord
antérieur avec reséction d’'une pastille de 2 cm de longueur
de la paroi veineuse.Le bout sternal du greffon
(correspondant au diamétre le plus important est anastomose
A la veine cave inférieure par un hémisurjet postérieur et
des points séparés sur le bord antérieur par du proléne
6/0.Avant le déclampage latéral de la veine cave inférieure
un autre clamp de SATINSKY est place sur le greffon juste au
dessus de 1’anastomose.

Une fois le clamp enlevé on vérifie qu’il n'y a pas de
fuites qui peuvent étre soit controlées par une pression
digitale soit par des points en U.Le greffon est ensuite
lavé par du sérum héparine et on vérifie ensuite la longueur
du greffon et son siége au niveau de la veine mésentérique
supérieure en évitant les coudures et les tortions.Ce
greffon doit etre passer a travers le tunnel mesocolique.

- Confection de 1'anastomose entre le greffon et la
veine mésentérique supérieure:

La veine mésentérique supérieure est clampée par un
clamp de SATINSKY.Une incision sur la face postérieure de la
veine mésentérique supérieure est réalisée; suivie d’un
lavage de cette veine incisée et du greffon par du serum



109

réaliséde; suivie d'un lavage de cette veine incisee et du
greffon par du serum hépariné.Ensuite 1’anastomose est
réalisée par un hémisurjei postérieur et des points sépares

sur la berge antérieure avec du proléne 6/0.Le clampage de
la veine mésentérique supérieure est leve en premier saneg
déclamper le bout inférieur du greffon et ceci pendant
quelgues secondes pour permettre une purge du greffon

ensuite le c¢lamp du bout inférieur est enleve.

pression mésentérique est réa
ie qui controlera l’efficacit

qu’une phleal

perméabilité du shunt.

2¢) Shunt spleno-renal distal sans deconnection azygo-
portale:

La technigque que nous avons utilisée s’inspire de celle
que WARREN a décrit en 1967,sans vy associé la deconnection
azygo-portale.

Cette intervention comprend trois temps:
* Repérage et libération de la veine splénique;
Repérage et libération de la veine rénale gauche

Confection de l’anastomose spléno-renale
termino-laterale.

¥ [nstallation du malade:

Le malade est en décubitus dorsal avec un billot sous
1’ hypochondre gauche,

* Voies d’abord:

Une incision oblique s'étalant de 1lcm au dessus de
lombilic ,en direction du huitiéme espace inter-costal

gauche.



* Repérage et libération de la veine splénique:

Dissection et libération de la grande courbure de
1’estomac allant du pylore jusqu’au ligament gastro-
splénique sans atteindre les vaisseaux courts gastriques.La
voie sous mesocolique n’a pas été utilisée chez nos malades.

ﬁnsuite 1’estomac liberé ,est attiré vers le haut.

Le bord inferieur du pancréas est identifié et disséqué
du tissu rétroperitonéal trés vascularisé,contenant de
nombreuses voies de dérivations postérieures.

Le pancréas est attiré en haut par une valve malléable.
Cette dissection de la face postérieure du pancréas , laisse
entrevoir facilement la veine splénique.Si celle-ci n’est
pas repérée on peut faire appel a la veine mesentérique
inférieure qui sera disséquée du tissu retroperitonéal.Elle
servira de guide vers la veine splénique.

La dissection minutieuse d’une partie de la veine
splénﬂque et sa mise sur lac, permettera par une traction
douce de mettre en évidence les collatérales pancréatiques.

Ces collatérales pancréatiques scnt disséqueéees et
ligaturées sans clampage préalable.Car 1’espace entre la
veine |splénique et le pancréas est trés réduit ne permettant
pas la mise en place de clamp

La dissection de la veine splénique se fera pas a pas
en direction hiliaire par la ligature de 5 ou 6
collatérales. Ce temps est le plus délicat de I’intervention
au vue de la difficulté de la dissection et de la ligature
section de ces collatérales d’une part;d’autre part lorsque
ces collatérales sont lésées ,elles saignent abondamment et
l”hémostase est difficile a réaliser.

Chez nos premiers malades la dissection de la veine
splénique se faisait juste assez pour permettre une
anastomose sans tension.Pour nos derniers malades la
dissection se fait jusqu’au hile pour supprimer toutes les
collatérales pancreatiques.
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Du edté droit, la dissection s’arr@tte au ras de la
veine mesentérique inférieure qui est respectée de principe,
car elle représente une voie de dérivation non négligeable.
Celle-ci est sacrifiée lorsque la longueur de la veine
splénique parait insuffisante pour réaliser une anastomose
sans tension.

Aprés ce temps de dissection de la veine splénique la
prise des pressions est réalisée.

* Reperage et dissection de la veine rénale gauche:

C’est le deuxiéme temps de 1’intervention.

La 'veine rénale gauche est située normalement juste en
dessous et en arriére de la veine splénique.Elle peut étre
reperee soit par la palpation du hile du rein soit par le
repérage des battements de l’artére rénale gauche au dessous
de laquelle se trouve la veine.

Ce temps de dissection de la veine rénale est
responsable d’une lymphorée, il faut prendre soin de suturer
les berges de 1’incision retroperitonéale.

Cette veine est liberée sur 4cm environ avec mise en

évidence de la veine genitale gauche et de la veine
surrénalienne principale qui seront clampées ultérieurement.

¥ Confection de 1’anastomose spléno-rénale:

C’est le troisiéme temps de 1’intervention.

Il comporte la ligature section de la veine splénique
au ras de la veine mesentérique inférieure et son anastomose
sur la face antérieure de la veine rénale gauche.

La veine splénique est ligaturée sans clampage au ras
de la veine mesentérique inférieure.Ensuite un clamp buldog
est placé sur la veine splénique au niveau du hile.Ensuite
la veine splénique est sectionnée et son bout hépatique est
suturé par du fil non résorbable 6/4.

Le bout distal de la veine splénique est tailleée en
biseau, pour permettre une bonne angulation de 1’anastomose.



112

Cette vaine est lavés pé&riodigquement par du s&rum
hépariné.

La veine rénale gauche est alors clampée latéralement
ainsi que les autres veines tributaires.Une pastille de la
face antérieure de la veine rénale est excisée.

La confection de 1’anastomose se fait par du fil non
resorbable 6/¢ avec un hémisurjet postérieur et des points
séparés antérieurs.Le dernier point n’est sérré qu’aprés
déclampage de la veine splénique,permettant ainsi une
vidange de la veine.

Il faut verifiér que cette veine est en bonne position
sans coudure ni torsion.

L”intervention se termine par une prise des pressions
post-shunt et par un contrdle phlébographique de la
perméabiliteé.
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DONNEES EPIDEMIOLOGIQUES

INCIDENCE HOSPITALIERE

Durant la période allant du mois d’aout 1989 au mois de
juin 1992, 1756 malades ont été hospitalés dans le
service. Durant cette méme période 29 hypertension
portales ont été prises en charge; ceci nous donne une

fréquence de 9,0165% de cette affection par rapport au
nombre d’hospitalisés.

AGE :

Toutes les tranches d’age( tableau n® 1 ) sont

representees ,mais avec un maximum entre 1’age de 6 et 14

ans

C)

Nombre
i Vo4 1o B dndb thy B e Bad 3.0
o1 R ' i : ' : AGE
2 4 6 8 19 12 14 16 ans
Tableau n°1 :Repartition des cas en fonction de 1’age
REPARTITION SELON LE SEXE:

Tableau n° 2 : Repartition selon le sexe
! SEXE ! NOMBRE ! % 5
! ! ! !
; GARCONS i 16 ==8552 3
' ! ! !
i FILLES ; 13 ' 44,8 i
! ! ! !

Il y a une repartition globale égale entre les deux

sexes ( tableau n : 2 ),avec un sexe ratio égal a 1,2.
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D) CONSANGUINITE :

=
ETIOLOGIES ! COSANGUINITE!

CAVERNOME !6/21! 25%

!

! !
! !
! ! ! !
! F.H.C 19/3 ! 2% !
! ! ! !
! B.D.C 19/3 ! 2% !
! ! ! !
! CIRRHOSE 1848t 30% !
! ! !

TABLEAU N°3: COSANGUINITE:

La notion de consanguinité (tableau n : 3 ) est
retrouvée chez un malade sur 4 porteurs d’un cavernome
porte.

E) REPARTITION GEOGRAPHIQUE:

Il y & une repartition de nos malades & travers tout le
territoire Algerien(tableau n° 4 ) ,avec une plus grande
frequence pour la willaya d’Alger . Mais notre recrutement
est biaisé car peu de malades nous parviennent de 1’ est et
de |’ ouest du pays.

ALGER : @7 cas TIZ1-0UZOU : 93 cas
ORAN 2502 ! TAMENRASSET : @2 "
SETIF : g1 " TIPAZA 2l B3 e
BATNA : 23 - " CHERCHEL ¢ B2y
DJELFA : @1 " SKIKDA s G2
BSIKRA : @1 " RELIZANE : DY &8
TLEMCEN : 291 "

Tableau n®* 4 : repartition géographique des H.T.P

E) ETIOLOGIES:

1*) Répartition globale :

Bloc extra- hépatique! 21 CAS
'

96 CAS

@2 CAS

]
!
! Bloc intra-hépatique
!
! Bloc sus-hépatique

1

- s s tem s sem

TABLEAU N°*5: REPARTION GLOBALE DES ETIOLOGIES
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Le bloe extra-hépatique représente 1’essentiel des
étiologies des hypertension portales de notre série (tableau
n°5)avec 21 cas sur 29 soit présque les 3/4 des malades.

! BLOC ! NB ! ETIOLOGIES i
! ! ' !
! BEH ! 21 ! 21 CAVERNOMES PORTALES !
1 ! 1 !
! BIH ! 96 ! ©#3 FIBROSES HEPATIQUES !
! ! ! CONGENITALES !
f f ! 92 CIRRHOSES POST/HEPATITE !
| ! ! 91 CIRRHOSE BILIAIRE !
1 1 1 !
U~ "BSH ! 92 ! $2 SYNDROMES DE BUDD-CHIARI!
] 1 ! !

TABLEAU N°6: REPARTITION DES ETIOLOGIES:

2*) Les blocs extra-hépatiques:

Les cavernomes portes restent 1’unique étiologie des
blocs extra-hépatiques. (tableau n°*6)

! Cavernome idiopathique ! 19 cas !
1 ! 1
! Cathétérisme ombilical ! g2 cas !
1 1 1
! Malformation associée ! g1 cas !
1 1 1

TABLEAU N° 7: ETIOLOGIES DES CAVERNOMES:

* cavernomes portes idiopathiques:

Dans 19 cas (tableau n* 7 ) ,aucune cause pouvant
expliquer ce cavernome n’a pu étre retrouvée.

¥ cavernomes portes secondaires:

Deux cas de catheterismes ombilicaux sont notes dans
notre serie ( tableau n° 7 )

* Un cas de cavernome porte etait associe a une luxation
congenitale de la hanche
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3*) Les blocs intra-hépatiques:

Dans les blocs intra-hépatiques (tb 6),il y a une
répartition égale entre la fibrose hépatique congénitale (3
cas)et les cirrhoses (3cas)dont en note une cirrhose
biliaire iatrogéne par lésion de la voie biliaire principale
lors d’une cure d’un kyste hydatique du foie,et deux
cirrhoses post-hépatitiques.

4°) Les blocs sus—-hépatiques:

Les deux blocs sus-hépatiques(tablea n ° 6 ) sont deux
syndromes de BUDD-CHIARI secondaires a une thrombose des
veines sus-hépatiques.
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__ DONNEES CLINIQUES:

A) AGE DE LA PREMIERE MANIFESTATION:

Le bloc extra-hépatique (figure 25) s’exprime plutdt
que les autres blocs,en moyenne vers 1’age de 6 ans avec des
extrémes allant de 1 & 13ans.Le bloc sus-hépatique et le
bloc intra-hépatique s’expriment un peu plus tard avec
respectivement une moyenne de 7 et 8 ans avec des extrémes
de 5 a 9 ans et de 3 a 15 ans.

B) MODE DE PRESENTATION:

'ETIOLOGIES ! HEM ! SPM ! HPM ! ASC !
! ! ! ! ! !
! CAVERNUM ! 14 ' @7 ' @9 ! @8 !
! ! ! ! ! !
! FIBROSE HEP! ! ! ! !
! CONGENITALE! 92 ! @0 ! ©1 ! @@ !
! ! ! ! ! !
' BUDD-CHIARI! @0 ! @06 ! @0 ! @2 !
1 ] 1 1 1 1
! CIRRHOSES ! @1 ! @8 ! @2 ! @9 !
! ! ! ! 1 1
! TOTAUX ! 17 ! @7 ! @93 ! @2 !
! ! ! ! ! !

TABLEAU N°8: TYPE PREMIERE MANIFESTATION EN FONCTION
DES ETIOLOGIES:

Nos cavernomes(tableau n° 8 ) se sont exprimés le plus
souvent par une hemorragie (66,6% )et parfois par une
splénomégalie (33,3%). mais jamais par une hépatomegalie ou
une ascite.

Dans les fibroses hépatiques congénitales le mode
d’expression initial & été dans deux fois une hémorragie et
une fois une hépatomégalie.

L’ascite a été la seule expression clinique de nos deux
syndrome de BUDD -CHIARI

Dans les cirrhoses |’hepatomegalie a été le premier signe
dans deux cas et |’hemorragie dans un cas
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HTP/AGE 1* MANIF/ETIOLOGIES

AGE

., P

ETREMES

318 ANS

EXTREMES

h—8 ANS

BEH SH BIH

Fig 26



C ) : SIGNES CLINIQUES AU MOMENT DU DIAGNOSTIC: (tableau ne

12U

9

TABLEAU N-9:

SIGNES CLINIQUES AU MOMENT DU DIAGNOSTIC:

! ETIOLOGIES !NBRE ! HEM ! SPM ! HPM | ASC ' CC
3 4 ! ' ! ! ! !
' CAVERNOME ! 21 t 18 1 21 1 g 1+ 3 i 7
1 ! ! ! ! ! !
! CIRRHOSE ! 3! 3! 3! 3 1 1 1 3
! ! ! ! ! ! !
! BUDD-CHIARI! 2 ! 19 g ' 2 1+ 2 1 2
I ' ! ! ! ! !
! FIBROSE ! ' ' ! ! !
! HEP.CONG. ! 3 ! 20 3! 3 ' g 1 1
! ' ' ! ! ! !

'
!
!
!
'
!
!
!
!
!
!

1)

Les trois quart des malades
diagnostic(figure 26)dont l|”expression clinique

HEMORRAGIES:

hématémése dans 199% des cas.

Cing malades n’ont pas saigne au moment du

diagnostic.Pa

rmi

ces trois cas on note

3 cavernomes portes

a été une

1 fibrose hepatique congenitale
1 syndrome de BUDD-CHIARI

ont saignés au moment du

75% des cavernomes ont saigné au moment du diagnostic avec
giques par patient et des

une moyenne de 2,4 épisodes hémorra

extrémes allant de 1 a & épisodes,

deux épisodes hémorragiques(fig 27)

dont 52% ont eu au moins

!
!
!
!
!
!
!
!
'
!

! MOYENNE ! EXTREMES
! '
CAV ; 2,4 ! =5
! 1
FHC ; 71 ! -3
1 L {
BDC i a1 ! -2
! 1
CIR ; g2 ! 2-~38
1 1

Tableau n* 9a

:moyenne des episodes hemorragiques

t= tem bt s s te e st b e

par etiologie
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TOTAL= 18 CAB
MOT= 2.4 EPISGDES/CAS

2 EFIS0ODES

EFISCDE 27.8%
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11y SPLENOMEGALIE

'ETIOLOGIES ! SPM @ !SPM I ! SPM II! SPM III!SPM IV !

1 ] ! 1 ! !
i CAVERNUM ! @8 ! @8 ! 8 ! o9 3 24 :
! 1 1 ! ] ! !
'\ "FIBROSE HEP! ! ! ! ! !
i CONGENITALEi 00 i 29 i 20 i 23 i 20 5
' BUDD-CHIARI! 22 ! 66 ! o8 ! 0o % 20 g
1 ! ! 1 ! ! !
| CIRRHOSES ! 98 ! @8 ! o1 T TR

1 ] ! 1 1 ]
: TOTAUX ' 82t o8t @8 ' 13 ! @5
! ! ! ! ! ! !

TABLEAU N° 1¢: REPARTITION DES SPLENOMEGALIES EN FONCTION
DES ETIOLOGIES:

Au moment du diagnostic la splénomégalie(tableau n° 18)
est retrouvée chez tous les malades quelque soit I’étiologie
sauf pour les deux syndromes de BUDD-CHIARI.

I1n ASCITE

L”ascite reste 1’apanage du syndrome de BUDD-CHIARI ou
elle a été retrouvé chez les deux malades.Par contre elle
est rare pour les autres étiologies ou elle est notée que
dans 12,5% des cavernomes portes et elle accompagne aussi
les hémorragies.Elle est notée dans une cirrhose post-
necrotique et jamais dans les fibroses hépatiques
congénitales.

V) HEPATOMEGALIE

Elle a été notée dans tous les blocs intra- et sus
hépatiques mais jamais dans les blocs pré-hépatiques.
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DONNEES FIBRDSCOPIQUES:

Un examen endoscopique de |’oesophage a été fait au
moins une fois chez nos 29 malades.Cet examen a été réalise

selon une fiche technique pré-établie dont le modéle est
rapporté en annexe 1

Les varices oesophagiennes ont été retrouvées chez tous
les malades.Cet examen endoscopique apprécie quatre
paramétres:

Nombre de cordon;

Grade des varices;

Etendues des varices;

Les risques hémorragiques avec l’aspect de la

X X X X

mugqueuse

A- Etude des cordons:

! CAV ! CIR ! FHC ! BDC !

! ! ! ! !
! 1 CORDON ! 4 VAV AC et ey 1 i
! ! ! ! s !
! 2 CORDONS ! 2 YNeegwrnvoag o8 g |
! 1 ! ! ! |
! 3 CORDONS ! 11 i 25 1 ! 1 !
! ! ! ! ! :
! 4 CORDONS g 4 ! 1 ¢ al LA/
! ! ! ! ! d
! 5 CORDONS s g ' @ ! 1 Y @
| ! ! ! ! !
! TOTAUX/CORDONS 57 ! 1g ' 12 ! 4 !
! ! . : !

TABLEAU N* 13 : NOMBRE DE CORDONS/ ETIOLOGIES :

Un total de 83 cordons ont été retrouveés chez les 29
malades (tableau n° 13) avec une moyenne de 2,75 cordons par
malade.Le nombre de cordon varie de 1 a 5 et 51,7% des
malades avaient 3 cordons(fig:28 )
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1 CORDOM 17,3

Fig 28
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B- Etude des varices:

1) Etendue:

I NB__!CAV ! CIR ! FHC ! BDC ! % !
! [ ! ! ! ! !
' 1/3 INFERIEUR v 3 ¢+ 3 ! ® ' © ! © !'16,3'!
! ! ! ! ! ! ! !
\" 175 INF.+ESTOMAC. ! 1t ¢ 1 ¢ & ! -8 ! # 4% 3,4
! ! ! ! ! ! ! !
! 1/3 MOYEN 14 ! 11 ! @& ! 2 ' 1 ! 48,2!
! ! ! ! ! ! ! '
\"1/5 MOYEN+ESTOMAC ! 6 ! 3 ! 1 ¢t 1 ! 1 ! 20,6!
! ! ! ! ! ! ! !
' 1/3 SUPERIEUR & Q1 S0 e Lopudésgl, 3% des b 43, 7!
! ! ! ! ! ! ! !
'~ 173 SUP+ESTOMAC ¢ 1 ¢t 1 ! ¢ 't @ ! # ! 3,4!
! ! ! ! ! ! ! !
! TOTAUX € og | yagy esentgnh 43 Sde vl '
! ! ! ! ! ! !

TABLEAU N 14 : ETENDUE DES VARICES :

Oesophage:

Dans 48,2%(tableau n°14) les varices s'etendaient
jusqu’au tiers moyen alors que dans 13,7% elles remontaient
jusqu’au tiers supérieur, rarement 19,3% elles se
localisaient uniquement au tiers inferieur.

Oesophage et estomac:

Les varices gastriques(tableau n® 14) sont retrouvees
dans 27,5%.Elles sont toujours associees a des varices
oesophagiennes.
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2*) Grade:

5 ETIOLOGIES !NB/CORD. ! GRADE 1 ! GRADE Il ! GRADE 111!
1 1
; CAVERNOME ; 57 ; 19, ; 19 i 27 (47,3%)5
1 1 1 1 !
i CIRRHOSE ; 19 i 23 i 71 i 726 (60%) :
! 1 1 1 1
; BUDD-CHIARI i g4 ; 71 ; 23 i 28 (@%) :
! ] 1 1 !
; FIB.HEP.CONG.; 1.2 ; o0 ; 25 i 27 (58%) :
1 1 1 1 ! 1
; TOTAUX i 83 ; 15 ; 28 ; 49 :
1 1 ! 1 ! !

TABLEAU N* 15 : GRADE DES VARICES:

Les varices grade II]l sont retrouvés47,3% des
cavernomes portes ,dans 6% des cirrhoses et dans58% des
F.H.C(tableau n° 15 )

Les varices grade 111 représentent 47,3%des varices
retrouvées dans les cavernomes portes .60% des cirrhoses et
58%des F.H.C .Mais ces varices grade llIsont retrouvées dans
tous les cas de cavernome de F.H.C et de cirrhose ; mais
elles ne sont jamais retrouvées dans le syndrome de B.D.C

C) Aspect de la muqueuse:

! CAV ! CIR ! FHC ! BDC!
! ! ! ! !
'CONGESTIVE ! 16 ! 2 ! 2 1 2!
! ! ! ! ! !
'TELANGECTA ! @8 ! 1 ! 1 ! @ !
! ! ! ! ! !
th W TOTAUXs o1 d e 28nntand slntBustiges !
1 ! 1 1 !

Tableau n°17 :Aspect de la muqueuse

Les signes de risque hémorragique A& savoir muqueuse
congestive ou télangectasique ont été retrouvées dans tous
les cas de bloc intra et pré-hépatiques et jamais dans les
blocs sus—-hétiques.
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DONNEES ECHOGRAFPHIQUES:

Etude de la rate: (fig 29)

L' étude échographique du diametre transversal de la
rate a &été réalisée chez tous les malades avec étude
comparative en pré et post shunt

! MOYENNE ! EXTREMES !

! 1 !
'BUDD-CHIART ! 106 mm ! 100 3 116 mm!
1 1 1 1
| CAVERNOME ! 153 mm ! 98 & 220 mm!
! 1 ! !
' CIRRHOSE ! 156 mm ! 140 & 175 mm!
1 1 ] 1
'\FIBROSE HEP. ! ! !
'CONGENITALE ! 164 mm ! 108 a 205 mm!

! !

Tableau n* 18 :Diametre tansversal de la rate .

Le diamétre transversal moyen de la rate était de 148
mm pour le syndrome de BUDD-CHIARI, 153 mm pour le cavernome
porte, 156 mm pour les cirrhoses et 164 mm pour les fibroses
hépatiques congénitales( tableau n°18 ).

Etude de la veine jugulaire interne: (fig 39)

L’étude échographique systématique de la veine
jugulaire interne n’a débuté qu’au milieu de notre
travail.Elle a été introduite aprés échec d’une tentative de
réalisation d’un shunt mésentérico-cave avec greffon
jugulaire interne.Lors de la prise du greffon jugulaire
interne;celle-ci etait inutilisable car reduite a un cordon
fibreux ce qui nous aobliger & realiser un S.M.C avec un
greffon iliaque externe
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Fig 30 Echographie
de la veine jugulaire
interne droite (1)
Artére carotide (2).

Fig 29 Echographie
mensuration de la rate.

|

SIEMENS
£344:92

13:39:9%

et
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Etude de la veine gpléniqueat

Le diamétre et la perméabilité de la veine splénique
sont appréciés au niveau du hile splénique (fig 31)et de la
région rétro-pancréatique(fig 32).

a) Appréciation de la perméabilitée de la veine
splénique

' ETIOLOGIES ! NB/CAS ! VISIBLE ! NON VISIBLE !
1 ! 1 ! '
; CAVERNOME ; 21 ; 18 i 73 3
1 1 ! 1

} BUDD-CHIARI ; g2 i g2 ; 29 ;
1 ! ! 1 !
; FIB.HEP.CONGE 23 ; 23 i o9 i
1 1 ! ! 1
} CIRRHOSE ; 23 i 23 i 29 ;
! 1 ! ! !
; TOTAUX ; 29 ; 26 i 23 ;
! t g § £

Tableau n* 19 : Visibilite de la veine splenique

La veine splénique(tableau n°* 19 ) a été vue dans tous
les cas de blocs intra et sus-hépatiques.Elle n’a pu étre
visualisée dans 3 cas de cavernomes portes.

b) Etude comparative entre 1’'échographie ,
l’artériographie pré-opératoire et les données per-
opératoires:

! CAS ! SPM ! ECHO ! ARTERIO ! PER-OP ! "TYPE "SHUNT
1 1 ! 1 1 ] 1
;CAS ne 1 } Il ;non vue i non vue ;thrombose; fortune ;
1 1 ! 1 ! ! !
;CAS ne 2 E [V l;non vue i non vue ; 19 mm ; S.SeR5 D ;
] 1 1 1 ] 1 '
1CAS n°3 !111 Tl e ) THon e ! 1% mm ! S.5.R.D !
1 ] 1 1 1 I 1
iCAS n° 4 1 [ ; 25 mm i Y6 mm i 26 mm ; SSaR«.D ;
1 1 1 1 1 1 1
;CAS ne 5 ; I i g9 mm ; 10 mm ; 19 mm i SeSehaD ;

! ! ! ! ! !

!

TABLEAU N 20 : COMPARAISON ENTRE L’ECHOGRAPHIE ET
L* ARTERIOGRAPHIE PRE-OPERATOIRE:
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Fig 31 Echographie

de la veine splenique

dans sa portion retro-
pancréatique :

P = Pancréas

FG = Fcie gauche

VCI = Veine cave inferieure
VS = Veine splenique.

&

Fig 32

Echographiere de la veine
splenique (VS) dans sa
portion hilaire .

Fig 33 Artériographie
splenique : avec une
thrombose de la veine
splenique, transformation
cavernomateuse de la
veine porte (1), varice
cesophagienne (2), varice
gastrique (3).
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L*étude comparative des cing cas entre les données de
1’ échographie et de l’artériographie splénique preé-
opératoire montre que:

CAS N-1: (fig 33)

L'accés échographique de la veine splénique était
possible mais celle-ci n’était pas visible ainsi qu’a
l"artériographie du fait de la thrombose qui a été confirmée
par les données per-opératoires.Dans ce cas les trois
examens sont concordants.

CAS N-2:

L’accés échographique de la veine splénique n'était pas
possible a cause des gaz intestinaux malgrés deux
tentatives.L’artériographie splénique n'a pu visualiser
cette veine(fig 34),mais les données per-opératoires ont
infirmé ceux de |’échographie et de |’artériographie, le
malade a bénéficié d’un shunt spléno-rénal distal sur veine
splénique mesurant 10 mm de diamétre.

CAS N-°3:

L'accés échographique de la veine splénique était
possible, la perméabilité et le diamétre de cette veine ont
eté appréciés.L’artériographie n’était pas concluante.Les
données per-opératoires confirment ceux de 1’échographie et
infirment ceux de l’artériographie.Un shunt spléno-rénal a
eté réalisé.

CAS N° 4 ET 5: (fig. 35-36)

Les données per-opératoires confirment ceux de
1’ échographie et de l’artériographie et un shunt spléno-
renal distal a pu étre réalisé dans les deux cas.
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Fig 3,4 Artériographie
splenique sur rate type
i¥ , faible opacification
de la veine splenique,
stagnation du produit au
Imriveau de rate.

Fig 35 Artériographie
splenique sur rate type

I avec une bonne
opacification de la veine
splenique (1), veine
coronaire stomachique (2)
naissant de la veine
splenique,partie proximale
de la veine porte (3),
transformation caverno-
mateuse de la veine porte
et opacification du foie
par une grosse veine
choledocienne (4), varice
oesophagienne (5).

Fig 36 Angiographie
numérisée de la veine
splenique sur rate type
II avec une bonne
visualisation de la veine
splenique (1) et
transformation caverno-
mateuse de la veine

porte (2).

rs N.B/F.K/B.5
0P A1T-1DIR ALGER
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¢) Diamétre de la veine splénique:

! ETIOLOGIES ! NB/CAS ! VISIBLE ! DIAMETRE/VS ! EXTREMES!

1 1 g ' 1 1
5 CAVERNOME ; 21 i 18 ! 8,7 .mm i5 a 15 mmi
1 1 1] 1 ) !
; BUDD-CHIARI ; g2 ; g2 i 5 mm ; 5 mm !
1 ] ! \ 1 ]
; FIB.HEP.CONGQ 23 i @33 ! 7 mm EB a @7 mm;
] 1 1 1 1 1
; CIRRHOSE ; 23 E 73 ! 9,6 mm i8 a 12 mm;
1 ! ! 1

TABLEAU N° 21 : RESULTAT DU DIAMETRE DE LA VEINE
SPLENIQUE:

Le diamétre moyen de la veine splénique(tableau n°21)
lorsqu’elle était visible est de 8,7 mm avec des extrémes
allant de 5 a 15 mm,dans les cirrhoses ce diamétre était de
9,6 mm et de 7mm dans les fibroses hépatiques congénitales
alors que dans le syndrome de BUDD-CHIARI ce diamétre moyen
n'était gque de S5mm

d) Etude comparative entre le diamétre de la veine
splénique a 1’échographie et les données per-
opératoires :

! ETIOLOGIES ! NB/CAS ! DIAM/ECHO ! DIAM/PER-OP ! ECART!
[} 1 ' 1 ] ]
! CAVERNOME i 120 i 9,72 mm i 9,54 mm i+ﬁ,2mm;
] 1 ] 1 1 1
; CIRRHOSE i g2 } 19, 5 mm ; 9 mm ;+1,5mmi
1 1 1 ! ] 1
! FIB.HEP.CONG i g2 i 5, 5 mm i 7 mm i—1,5mmi
1 1 1 1

TABLEAU N* 22 : COMPARAISON ENTRE LE DIAMETRE DE LA VEINE
SPLENIQUE A L'’ECHOGRAPHIE ET AUX DONNEES PER-OPERATOIRES:

La différence entre le diamétre de la veine splénique
apprécié a 1'échographie et celui de données per-opératoires
n’est pas statistiquement significatif( tableau ne 22)
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Fig 38 :

Vue Echographique de la
veine mesenterique
superieure (V.M.S.) et

de la distance entre
cette veine et la veine
cave inferieure, (V.C.I.)

. W

Fig 37

Vue Echographique de la
veine mesenterique
superieure (V.M.S.)

Fig 3g Artériographie
mesenterique superieure
aprés shunt spleno-renal
distal permeable :

La veine mesenterique
superieure (2) rectiligne
3 droite du Catheter (1).
Opacification du moignon
distal de la veine
splenique (4), veine
coronaire stomachique (3)
varices gastriques (5) et
veine cave inferieure (6).
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Dans le premier cas les données per-opératoires
confirment ceux de l'artériographie pré-opératoire(fig 39)
et infirment ceux de 1’échographie.Cet échec technique est
due & un passage difficile des ultra sons a travers les gaz.

Les données per opératoires confirment ceux de
l1’échographie et de l’artériographie dans le cas n 4 ou la
veine mesenterique superieure etait thrombosée et dans les
cas n 2 et 3 ou la veine mesenterique superieure etait
permeable.

Mais dans le cas n° 5 |’échographie montrait une veine
mésentérique supérieure de 12mm de diamétre alors qu’a
l’artériographie pré-opératoire (fig 49) et aux données per-
opératoires(fig 41) cette veine était thrombosée.Ce cas de
faux positif est a associer a un autre cas identique ou la
veine mésentérique supérieure a été vue a 1’échographie et
dont la phlébographie per-opératoire a montrée sa thrombose
et son remplacement par une collatérale.

Cette etude montre que |’échographie a été prise en defaut
dans deux cas :
° Un faux negatif et un faux positif,alors que
1" arteriographie pre-operatoire n’a jamais été en defaut.

c) Etude du diamétre de la veine mesentérique

supérieure

! ETIOLOGIES ! NB/CAS ! DIAM.V.M.S ! EXTREMES !
1 ] 1 [}

! CAVERNOME ; 12 ; 8,98 mm ; 726 A 13 mm i
1 1 ] 1
I BUBD-CHIART 171 T 5 ;
1 1 1

! FIB.HEP.CONG. i a2 ; 9, 5 mm i 29 A 19 mm i
] 1 1

! CIRRHOSE i 2 i 7, 5 mm i 27 A 8 mm i
! ! ! ! !

TABLEAU N° 25 : ETUDE DU DIAMETRE DE LA VEINE MESENTERIQUE
SUPERIEURE:

En excluant tous les cas ou la veine mésentérique
superieure n’a pas été vue échographiquement et les deux cas
de faux positif,la veine mésentérique supérieure(tableau
n°25) a été analysée dans 12 cas de cavernome avec un
diamétre moyen de 8,98 mm et des extrémes allant de 6 a 13
mm.Pour le BUDD-CHIARI le seul cas analysable avait un
diamétre de 8 mm et un diamétre moyen de 7,5 et de 9,5 mm
ont eté retrouvés successivement dans les cirrhoses et dans
les fibroses hépatiques congénitales.



Fig LA Phlebographie
mesenterique superieure
per—opératoire avec
thrombose de la veine
mesenteriqueé superieure
remplacée par une
collatérale (1) et
transformation
cavernomateuse de la
veine porte.

NYo

Fig 4O Artériographie
mesenterique superieure -
thrombose de la veine
mesenterique superieure
Catheter (1), veine
pancreatico—duodenale
postero—superieure (2),
veine colique superieure.
droite (3), aspect
cavernomateux de la
veine porte (4).
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d) Etude comparative du diamétre de la veine
mesentérique supérieure A 1’échographie et aux
données per-opératoires:

Diamétre moyen de la veine mésentérique supérieure a
1”échographie: 9,62 mm

Diamétre moyen de cette veine en per-opératoire: 8,66
mm. Ecart : ©,96 mm.

Le diamétre de la veine mésentérique supérieure a
l1”échographie & été comparé a celui donné par
l’artériographie pré-opératoire ainsi que la phlébographie
per-operatoire ( fig 42-43) ainsi que les données
anatomiques per-opératoires.

Le diamétre moyen de la veine mesentérique supérieur a

été de 9,62 mm & 1’échographie.Dans tous les cas
d’hypertension portale ayant bénéficié d’un shunt
mesentérico-cave ou les données per-opératoires ont
retrouvées un diamétre moyen de 8,66 mm.L’écart entre les
deux données est de @,96 mm.

Etude de la veine porte:

PERMEABLE! DIAM.MOY

'ETIOLOGIES ! NB/CAS ! .! EXTREMES

] 1] 1 ] 1

; CAVERNOME ; 21 i 23 i 11,8 mm ; 48 a 15 mm
| ] 1 1 !

; CIRRHOSE ; 23 i 23 i 13 mm ; 11 4 18 mm
1 ] 1 ] ]

; BUDD-CHIARI; 22 ; a2 } 19 mm i

1 1 ] ] 1
;FIB.HEP.CONGE 23 ; 23 ; 12,3 mm ; @7 a 2% mm
1 1 ] ]

e S ;

! ! ! ! !

TABLEAU N*26 : ETUDE ECHOGRAPHIQUE DE LA VEINE PORTE:

Le tronc porte a été apprécié a l”échographie
(fig n° 44-45 ),

La veine porte(tableau n°* 26 ) etait pérméable et vue
I”échographie dans tous les blocs intra et sus
hépatiques.Dans trois cas de cavernome porte cette veine
etait perméable.
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DONNEES BI10OLOGIQUES:

I - FORMULE NUMERATION SANGUINE :
! Tx de plaquettes 140009 ! 11/29 !
! ! !
i 10092% < Tx de plaquettes < 140000 ; 19/29 ;
! ! 1
; Tx de plaquettes < 199909 ; 28729 i
1 ] !
i Tx de globules blancs < 3889 ; 19729 ;
1 1 '
; 2000 < Tx de globules blancs <3009 i 12729 i
! ! 1
; Tx de globles blancs < 2045 ; 07/29 i
! ! '

Tableau n®* 11 : formule numération sanguine

En prenant comme définition de I|"hypersplénisme un taux
de globule blanc inférieure a 2080 par mm_ 3 et un taux de
plaquettes inférieur a 100008 mm3 (.4?!.%36..).

¥ Taux de plaquette < 100000 = 8/29
¥ Taux de globules blancs < 2880 = 7/29

I'I- BILAN HEPATIQUE:

Un bilan hépatique comportant une exploration des
différentes fonctions

* Transaminases glutamino oxalo acetique. (TGO0)
¥ Transaminases glutamino pyruvique (TGP)
* Phosphatases alcalines.
' ¥ Electrophoreses des protides.
i
TGO < 22 UI/] === _ >28/29
TGP < 31 UI/] === L >28/29
9 mg/l < tx BILIRUBINE<12 mg/] ------—-- >29/29
PHOSPHATASES ALCALINES < 45QUl/]-----~-- >27/29
ALBUMINE > 35 gr/l=-------ccmmmmmo o~ >28/29

Tous nos malades étaient classés CHILD A
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Fig 44

Vue échographique d'un
tronc porte et de 1la
distance le séparant

de l1la VCI.
TP = Tronc porte
OD = Oreillette

VCI = Veine cave
inferieure.

[

O W S o 0

Fig 45
Vue échographique d'un
tronc porte perméable.

Fig 46 Artériographie
mésentérique superieure :
la veine porte est
remplacée par deux veines
vitélinnes rectilignes

( - ). La veine M
coronaire stomachique se
draine dans la veine
viteline gauche.
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Etude de la veine rénale gauche: (fig 47)

Une étude échographique de la veine rénale gauche a éte
réalisée chez tous les malades,dont le diamétre moyen était
de 6,8 mm avec des extremes de 6 a2 19 mm.

La distance entre la veine rénale gauche et la veine
splénique a été calculée dans tous les cas ou la veine
splénique était perméable.La distance moyenne était de 48,6
mm avec des extremes de 34 & 70 mm.

Etude du foie

Cette étude échographique du foie a ete réalisée chez
tous les malades quelquesoit les étiologies.

L'aspect était normal dans tous les cas de cavernome
porte et pathologique dans tous les autres cas.

Etude du petit épiploon:

L’épaississement du petit épiploon signe échographique
pathognomonique de 1’hypertension portale a été retrouve
chez tous les malades quelquesoit 1’étiologie.

Etude des veines sus hépatiques:

Les veines sus-hépatiques (fig n°48-49-5¢ )Jont ete
examinées de premiére intention chez tous les malades
prouvant leur perméabilité dans tous les cas de bloc intra
et pré-hépathique et thrombosé dans les deux cas du syndrome
de BUDD-CHIARI.
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Fig 47 Veine
rénale gauche (VRG)
rein gauche (RG).



\

>

Fig 48, 49? 50
Aspect echographique

des veine sus hépatiques
VSH gche = veine sus-
hépatique gauche.

VSH Med = Veine sus-
hépatique mediane.

VSH Dte = Veine sus-—
hepatique droite.

VCI = Veine cave
inferieure. .

0D = Oreillette droite.

<
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DONNEES THERAPEUTIQUES:

I - ETUDE GLOBALE:

1°) Répartition étiologiques en fonction des
groupes :

! NB CAS ! CAV ! FHC ! CIR ! BDC !
! ! ! ! ! !
! 1ER GROUPE ! 15 Lad@ k. A2 £ 15 e *
! ! ! ! ! ! !
! 2 EME GROUPE ! 14 LIPS I TS QR £ P N R A e
! ! ! ! (1 ! !

TABLEAU N* 27 : REPARTITION ETIOLOGIQUE EN FONCTION DES
GROUPES:

Il y a une repartition equitable(tableau n®27 ) des
differentes étiologies en fonction des groupes .Ces
etiologies sont dominées essentiellement par les
cavernomes,avec respectivement 15 cas pour le groupe 1l,et 14
cas pour le groupe 2.

2*) Répartition thérapeutiqués en fonction des
groupes :

! NB CAS 'SSRD ! SMC ! SCL ! SF !
1 1 1 ! 1 1
! 1ER GROUPE ! 15 ' 13 ' 92 L/ 1] ! 99 !
! ! ! ! ! ! !
! 2 EME GROUPE ! 14 ! @3 ! 98 ! @92 ! 91 !
! ! ! ! ! ! !
! TOTAUX ! 29 ! 16 ! 19 ' @2 ! 91 !
! ! ! ! ! ! !
¥ SCL : Sclérothérapie
* SF : Shunt de fortune
¥ SMC : Shunt mesentérico-cave
*

SSRD: Shunt spleno-renal distal

TABLEAU N* 28 : REPARTITION THERAPEUTIQUES EN FONCTION DES
GROUPES:
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# La veing splenigque(tableau n° 28 ) etait utilisable
dans 13 cas sur 15 dans le groupes 1 .

Dans 1 cas elle etait inutilisable, car thrombosée.

Dans 1 cas elle etait permeable,mais le shunt
mesentérico-cave était réalisé de principe dans le syndrome
de BUDD-CHIARI.

Donc la veine splenique peut etre utilisée dans 93, 3%

¥ Dans le groupe 2 le shunt mesentérico-cave n’a pu
étre réalisé que dans 8 cas sur 14.

Dans un cas le diamétre de la veine splénique et de la
veine mesentérique supérieure était inférieur a 5 mm, d’ou
une sclérothérapie a été réalisée chez cette malade.

Dans un cas il s’'agissait d’une cholangite sclérosante
évolutive qui contre indiqué un shunt.

Dans un cas la thrombose était étendue a la veine
splénique et a la veine mesentérique supérieure, l’enfant a
bénéficié d'un shunt de fortune.

Et dans les trois autres cas la veine mesentérique
supérieure était inutilisable en per-operatoire

3°) Répartition thérapeutiques en fonction des
étiologies :

! ETIOLOGIES ! SSRD ! SMC ! SCLERO. ¥ SF !
! ! ! ! ! !
!' Cavernome ! 12 ! a7 ! g1 ! 21 !
! ! ! ! ! !
! Fib.Hep.Cong. ! g2 ! g1 ! (%37} ! o9 !
! ! ! ! ! !
' Cirrhose ! g2 ! 99 ! g1 ! 173/} !
! ! ! ! ! !
! BUDD-CHIARI ! {43} ! g2 ! (%3] ! (%3] !
! ! ! ! ! !
! TOTAUX ! 16 ! 19 ! g2 ! 21 !
! ! ! ! ! !

TABLEAU N* 29: REPARTITION THERAPEUTIQUES EN FONCTION DES
ETIOLOGIES:

Toutes les methodes thérapeutiques ont été utilisees
(tableau n°® 29 )dans les cavernomes portes,mais on retrouve
essentiellement le shunt spleno-rénal distal avec 12 cas et
le shunt mesentérico-cave 7 cas.
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- ETUDE ANALYTIQUE

A ) SCLEROTHERAPIE:

Deux malades ont bénéficié de sclérothérapie comme
traitement initial de leur hypertension portale.

¥ Dans un cas la sclérothérapie a été realisée comme
traitement d’attente d’un shunt car les 2 vaisseaux avaient
un diametre inférieur a 5 mm.

¥ Le 2 eme cas a été recusé pour un shunt a cause de
1”évolutivite de son affection.

Cas n°1:

Le premier cas est un cavernome porte ayant saigneé
avant l1’age de deux ans et dont le diamétre de la veine
mesentérique supérieur et de la veine splénique était
inférieur a Smm.

i
La sclérothérapie a été instituée chez ce malade comme
traitement d’attente d’un éventuel shunt.

Deux séances de sclérothérapie a 15 jours d’intervalle
ont été réalisés pour éradiquer ces varices,avec injection
de 5 et 7 cc d’ethanol absolu en intra variqueux.

Chaque séance de sclérothérapie était suivie d’une
hyperthermie et les suites lointaines ont été emaillees
d’une sténose oesophagienne sévére ayant nécessité 6 séances
de dilatation sous anesthésie générale.

A un an de recul aucune récidive hémorragique n’a éte
signalée.

Cas n° 2:

Le deuxiéme cas est une cirrhose biliaire par
cholangite sclérosante secondaire a une lésion iatrogéne de
la voie biliaire principale lors d’une cure d’un kyste
hydatique du foie,avec plusieurs épisodes d’hématémese.

Sept séances de sclérothérapie ,avec injection de 3 a
Scec d’éthanol absolu en intra variqueux par séance ont eéte
nécessaire pour éradiquer ces varices.

L’évolution s'est faite vers une ulcération
oesopahgienne et une sténose ayant nécessité deux séances de
dilatation .A un an et demi de recul aucune récidive
hémorragique n’est a signaler.
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B- TRAITEMENT CHIRURGICAL:

Dans la grande majorité des cas( 93,1%) un shunt a pu
étre réalisé; le plus souvent un shunt spléno rénal distal
(16 cas ), le shunt mésentérico- cave dans 19 cas et un

shunt de fortune pour thrombose etendue a la V.M.S et a la
V.S .4

1°) Le shunt mesentérico-cave:

GREFFON JUGULAIRE INTERNE DROIT:

¥ Longueur moyenne : 6,8 cm
¥ Diamétre moyen :

1

!

!

!

!

! ° Extremité distale : 2 cm

! ° Extremité proximal: 1,2 cm
!
1
1
1
!
!

GREFFON ILIAQUE EXTERNE:

4 cm et 4,5 cm
1 cm

* Longueur
x Diamétre

e e

v see tem sme s s e =t s s v e

TABLEAU N° 3¢ :DIMENSION DES GREFFONS.

LLa veine jugulaire interne(tableau n°® 30 ) a éteé
utilisée chez 8 malades .Dans deux cas la veine iliaque
externe a été utilisée comme greffon interposé entre la
veine mesentérique supérieure et la veine cave inférieure.

Dans un cas le greffon iliaque externe a été utiliseé
par necessité car la veine jugulaire interne droite etait
thrombosée.

Dans l'autre cas le greffon iliaque externe a ete
utilisé chez le premier malade ayant bénéficié d’un shunt
mesentérico-cave.

La longueur moyenne de la veine jugulaire interne était
de 6,8 cm.Cette veine présente un diamétre variable selon
son extrémité distale ou proximale.

- Diamétre moyen de l’extrémité distale :2¢ mm
- Diamétre moyen de l’extréemite proximal:12 mm
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La longueur du greffon illaque externe étalt de 4 et
4,5 cm avec un diamétre de 1 cm .

2*) Le shunt spléno-rénal distal:

La longueur moyenne de dissection de la veine splénique
nécessaire a8 un shunt spléno-rénal distal était de 5 cm en
moyenne avec des extrémes allant de 4 a 6 cm.

Un nombre total de 77 collatérales ont été liguaturees
pour les 16 shunts spléno-renaux distaux avec une moyenne
de 5 collatérales par malade et des extrémes allant de 3 a 6
collatérales.

3°) Répartition des shunts en fonction du mode de
traitement:

! Shunt aprés hemorragie ! 24 !
1 1 1
! Shunt prophylactique § g3 !
1 ] ]
! Shunt en urgence ! a9 !
1 1 1

TABLEAU N* 31 : REPARTITION DES SHUNTS EN FONCTION DU MODE
DE TRAITEMENT:

Dans notre casuistique(tableau n® 31 ) aucun malade n’a
été shunté en urgence

Trois malades ont été shuntés sans n'avoir jamais
saigné, parmi ces trois malades nous retrouvons deux
cavernomes portes et un syndrome de BUDD-CHIARI.

Dans les trois cas l1’age de l’intervention était tardif
(9 -11-13 ans).

24 malades soit un taux de 88,8% ont été opérés aprés
au moins un épisode hémorragique.
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4°) Age au moment de 1’intervention :

! ETIOLOGIES ! NB/CAS ! MOYENNE ! EXTREMES !
! [ 1 ' 1 1
i CAVERNOME § 20 i 9,9 ans ! 2 4 13 ans .;
! 1 ] ! '
; FIB.HEP.CONG i 23 ; 9,3 ans ! 4 a 16 ans i
! 1 ] ! 1]
; BUDD-CHIARI ; g2 ; 19 ans i 7 a4 13 ans ;
1 ' 1 ] ]
; CIRRHOSE i 02 i 9 ans ! 7 a 11 ans ;
| 1 ] ] 1
; TOTAUX ; 27 ; 9,5 ans ! i
! 1 1 ] 1

TABLEAU N 32 :AGE AU MOMENT DE L’ INTERVENTION.

L'age moyen( tableau n° 32 ) au moment de
l1”intervention est de 9,5 ans. La difference de la moyenne
d’age au moment de 1’intervention n’est pas significative
entre les différentes étiologies mais les extrémes montrent
que les cavernomes sont opérés plutét ainsi que les fibroses
hépatiques congénitales.

! S.M.C ! S.S.R.D !
! ! !
! age moyen ! 9,3 ans ! 19,1 ans :
1 ' ! !
! extremes ! 2 a 16 ans ! 4 & 14 ans !
1 1 ! !

L’age moyen au moment de la réalisation d’un shunt
mésenteérico-cave est de 9,3 ans avec des extremes de 2 A& 16
ans.Pour le shunt spléno-rénal distal, 1’ age moyen est de
19,1 ans avec fes extremes de 4 a4 14 ans .
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S5*) Intervalle entre le premier signe et
1’intervention :

! ETIOLOGIES ! NB/CAS ! MOYENNE ! EXTREMES '
1 ] 1 1 !
i CAVERNOME i 29 i 4 ans i 1 a 11 ans!
1 1 1 ] 1
! BUDD-CHIARI ! g2 ! B and | — 4 & A anz!
1 1 1 ! 1
! FIB.HEP.CONG. ! 23 ! PENTSRN !
! 1 1 1 1
' T CIRRHOSE ' @2 ! 3 TaHs ! E
1 5 1 1 ]
' TOTAUX ! 27 ! ! !
! ! ! ! '

TABLEAU N 33 INTERVALLE ENTRE 1 SIGNE ET L’ INTERVENTION.

Dans les cavernomes( tableau n° 33 ) cet intervalle est
de 4 ans avec des extrémes de 1 a 11 ans.Pour le syndrome de
BUDD-CHIARI cet intervalle est de 6 ans.Alors que pour les
fibroses hepatiques congenitales et les cirrhoses cet
intervalle était respectivement de 1 et 3 ans .

6°*) Durée de 1’intervention :

! MOYENNE ! EXTREMES !
! ! !
! S:M.C ! 4 heures ! 3 h 3% mn &a 5 h !
! ! ! !
! S.SFR.D ! 5 heures ! 4 h a 9 h!
! ! ! !

hunt mesentérico-cave

S&FM S
S.S Shunt spleno-rénal distal

.C
.R.D

TABLEAU N* 34 : DUREE DE L’ INTERVENTION

La durée moyenne de l’intervention(tableau n° 34 ) a
été de 4 heures pour le shunt mesentérico-cave avec des
extrémes allant de 3 heures 3% minutes a 5 heures.Pour le
shunt spléno-rénal distal cette moyenne était de 5 heures
avec des extrémes allant de 4 heures & 9 heures.
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7°) Quantité de sang consommée

! MOY/POCHES ! EXTREMES ! TRANSF.= @¢ !
! ! ! !
i ' S.M.C ! ¢,6 poches ! @ a 3 poches! 6/10 !
! : ! ! !
!t S.S.R.D ! 1,4 poches ! @ a 4 poches! 6/16 !
1 ! 1 !

“S.M.C: Shunt mesentérico-cave
S.S.R.D: Shunt spléno-rénal distal.

TABLEAU N° 35 :
QUANTITE DE SANG CONSOMME PAR L’ INTERVENTION

Le shunt mesentérico-cave(tableau n°® 35 ) a consomme
@,6 poches de sang par malade en moyenne avec des estrémes
allant de 9§ & 3 poches.

Pour le shunt spléno-rénal distal la consommation
moyenne a été de 1,4 poches par malade avec des extrémes

allant de § & 4 poches.

8 °) Mortalité opératoire :

S.M.C > 1 décés soit : 3,4%
S.S.R.D > @ décés

La mortalité opératoire se definit comme tout déceés
survenu dans les trente jours aprés ]1”intervention.

On note un décés soit un taux de 3,4%.Ce décés est une
cirrhocse post-hépatitique classée CHILD A qui a bénéficie
dans un premier temps d’un shunt spléno-rénal distal qui a
thrombosé avec récidive hémorragique un an aprés le shunt.Un
shunt mesentérico-cave a été reéalisé une deuxiéme fois avec
un flux hépatofuge prouve lors de la phlébographie per-
opératoire, I’enfant est décéde au 2@0éme jour post-opératoire
dans un tableau de défaillance hépatique.
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11 - EVOLUTION ¢

1°*) RECUL
Recul < 3 mois - ---=-—-—--—-—- > @5

3 mois < recul < 6 mois ---->@4
6 mois < recul <12 mois ===>10

12 mois < recul <24 mois -=-=->10

Dix de nos malades ont un recul superieur a un an et 19 ont
un recul inferieur & 12 mois

Le recul post-operatoir est en moyenne de 18 mois avec des
extrémes de 3 a4 28 mois.

2%) CONTROLE FIBROSCOPIQUE(tableau n* 36-37-38)

CONTROLE DU 3EME MOIS:

Apres shunt mesentérico-cave, 3% des varices restent
non modifiées et 50% regressent partiellement.La disparition
totale n’arrive que rarement dans 29% des cas.

Aprés shunt spléno-rénal distal 50% des varices restent
non modifier alors que 37,5% regressent partiellement et

12,5% disparaissent totalement.

CONTROLE DU 6EME MOIS:

Dans 8¢ % des cas il y’a une regression partielle ou
une disparition des varices aprés shunt mesentérico-cave et
dans 20 % il n’y a pas de modification.

Aprés shunt spleno-rénal distal la regression partielle
ou la disparition arrive dans 81,2% des cas et reste stable
dans 18, 7%.

CONTROLE A UN AN:

Aprés shunt mesentérico-cave la disparition totale des
varices n’arrivent que dans 50 % des cas ,elles regressent
partiellement dans 30% des cas et ne se modifient pas dans
20% des cas
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Tb 37.

VARICES DISPARUES
COMPARAISON ENTRE SMC & SSRD
L SSRD: SHUNT SPLENG RENAL DISTAL
SO RO

O

10

e
|

cn
I

"1-[ ,.-‘0

‘l D I =8 .
Lgd s

P ol
‘.‘.‘L‘ :.-‘-;.

3 MOIS B MOIS 12 MO



158

Tb 36.

# o gy e e,

"x:-:uarrul“E---; AFFAISSEES
COMPARAISCOMN ENTRE SMC & S5RD
ShAC: SHUNT MESENTERICD CAYE SISR0: SHUNT SPLEMO RENAL DISTAL

SMC

(w4]
i

o]
H

50%

)
h
i

407

¥

Lt

12 MOIS



159

Aprés shunt spléno-rénal distal la disparition totale
est de 62,5 % la regression partielle est de 25% et ne se
modifient pas dans 12,5 % des cas.

¥ Parmi les 2 cas de shunt mesentérico-cave
avec varices non modifiées au 6éme mois il y a eu :

* Une récidive hémorragique avec shunt
thromboseé;

* Une thrombose du shunt sans récidive
hémorragique;

¥ Les deux cas de shunt spleno-renal distal
non modifié & un an ont eu une récidive hémorragique dont
une secondaire & une thrombose du shunt et la deuxiéme
secondaire a une sténose de l’anastomose avec shunt
perméable.

3* ) CONTROLE DE LA PERMEABILITE DU SHUNT PAR L’ IMAGERIE

Ce contrdle se fait par 1'échographie et au cas ou
celle-ci montre une anomalie du shunt ou si il y'a une
récidive hémorragique,nous réalisons une artériographie
mesentérique ou splénique.

Pour nos quatre derniers shunts mesenterico-caves nous
avons réalisé systématiquement une imagerie par résonance
magnétique nucléaire au 6 éme mois pour apprécier |’apport
de cet examen dans l’appréciation de la perméabilité d’un
shunt mesentérico-cave.

a- CONTROLE ECHOGRAPHIQUE:

Au 1f8éme jour post-opératoire tous les shunts ont eteée
vus échographiquement et leur diamétre apprécié.Ceci n’a pu
étre réalisé dans les cas d’ascite généralisée ou localisee
compliquant les suites post-opératoires des shunts.

Le controle du 3éme 6éme et 12 éme mois montre:
¥ Que le shunt mesentérico-cave reste stable;

# Par contre le diamétre du shunt spléeno-renal
distal augmente au différent contrédle.
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b- CONTROLE PAR L’ IMAGERIE PAR RESONNANCE MAGNETIQUE:

Dans les quatre derniers shunts mesentérico-caves ,nous
avons controlé le shunt par 1’imagerie par resonnance
magnetique.

PREMIER CAS:

Le contrdle échographique du 6éme mois montre un shunt
perméable.L’imagerie par résonance magnétique confirme les
données de 1’échographie en montrant sur des coupes
sagittales (fig 51 June veine cave inférieure,une veine
mesentérique supérieure et entre les deux une communication
assez large d’un diaméetre équivalent & la veine cave
inférieure donnant une image en H majuscule.

DEUXIEME CAS:

C’est une cirrhose post-hépatitique qui a bénéficie
d’un shunt spléno-rénal distal qui s’'est thrombosé et qui a
été remplacé par un shunt mesentérico-cave avec reécidive
hémorragique post—opératoire.L’imagerie par resonance
magnétique a montré (fig 52 )June large anastomose du greffon
avec la veine cave inférieure et une anastomose plus réduite
avec la veine mesentérique supérieure faisant suspecter une
thrombose du shunt.

'Le malade a été repris aprés cet examen et la
phlébographie per-opératoire (fig 54)montre un shunt
perméable.

TROISIEME CAS:

Un shunt mesenterico-cave a éteé réalisé pour une
fibrose hépatique congénitale avec ascite post-opératoire
sans récidive hémorragique.lLe contrdéle par imagerie par
resonance magnétique montre une thrombose du shunt (fig 56)
ou on voit bien la veine mesentérique supérieure et la veine
cave inférieure sans aucune communication entre elles.Ceci
a été confirmé par la phlébographie per-opératoire
montrant une absence d’opacification de la veine cave
inférieure.

Par ailleurs cet examen montre (fig 58) la compression
et le refoulement du rein gauche par une grosse spléno-
mégalie expliquant la difficulté parfois a repéré la veine
rénale gauche.
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QUATRIéME CAS:

Cet examen montre une bonne visualisation du shunt et
de l’anastomose avec la veine mesentérique supérieure sans
visualisation de l’anastomose avec la veine cave inférieure
(fig 53)laquelle est vue sur une autre coupe avec une bonne
anastomose (fig 55).

Donc 1’appreciation de la perméabilité d’un shunt
mesentérico-cave par |’imagerie par resonance magnétique ne
doit étre jugée que sur plusieurs coupes.

c—- CONTROLE ARTERIOGRAPHIQUE:

Dans notre contrdle post-opératoire nous avons réalisé
une artériographie splénique et mesentérique supérieure au
8éme mois d’un shunt spléno-rénal distal sans deconnexion
azygo-portale sur cavernome porte.Cet examen a été fait dans
un but de vérifier s’il persistait une perfusion hépatique
aprés shunt spléno-rénal distal perméable, sans deconnexion
azygo-portale.

Lors de l'artériographie splénique (fig 58b) il y’a une
bonne opacification du shunt de la veine rénale gauche et de
la veine cave inférieure prouvant ainsi la perméabilitée et
1’éfficacité de ce shunt.

Lors de l’artériographie mesentérique supérieure
il y a une bonne opacification de la veine mesentérique
supérieure avec opacification retrograde de la veine
coronaire stomachique,des varices mais aussi de la veine
cave inférieure ,avec faible opacification hépatique.

Ceci prouve qu’'aprés shunt spléno-rénal distal
perméable il y’a une perte de la perfusion hépatique par le
flux veineux mesentérique supérieur qui lui continue a
alimenter les varices oesophagiennes, les vaisseaux courts
gastriques la rate et le shunt.Donc la separation entre un
systéme 3 basse pression gastro-splénique et un systéme a
haute pression mesentérico-porte n’est pas possible car le
fait de ne pas lier la veine coronaire stomachique la
pylorique et la gastro-epiploique laisse persister toujours
une communication entre les deux systémes.

Mais cette diminution de la perfusion hépatique n’est
pas nocive puisque aucune encéphalopathie post-shunt n’a eéte
signalée chez notre malade aprés deux ans de recul.
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Fig 51 Imagerie
par Resonance magnetique
d'un shunt mesenterico-
cave permeable : shunt
(1), veine mesenterique
superieure (2), veine
cave inferieure (3)

T
hUNIS ZANS

Fig 52 Imagerie
par Resonance Magnetique
d'un shunt -mésenterico-
cave(l),anastomose large
au niveau de la veine
cave inferieure (3) et
plus étroite au niveau
de la veine mesenterique
superieureuhaspect
caractéristique du
greffon jugulaire interne

.l\x k* »
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Fig 5% Phlébographie
mesentérique superieure
Per-Opératoire, post
shunt.

Veine mesentérique
superieure (1),greffon
(2), veine cave
inferieure (3).

Fig 5% Imagerie
par Resonance Magnetique
d'un shunt mésenterico-
cave ou seule
1'anastomose entre le
greffon (1) et la veine
mesenterique superieure
(2) est visible.
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'ig 5b Imagerie

)ar Resonance Magnetique
|'un shunt mesenterico
ave thrombosé

\bsence de communication
ntre la veine
iesenterique superieure
1) et la veine cave
nferieure (2), méme
)alade a la Phlebo-
‘raphie per-opératoire
le 1la veine mesenterique
uperieure (Fig )
vec absence d'opacifi-
ation de la veine cave
nferieure.

Fig QK’ Imagerie

par Resonance Magnetique
d'un shunt mesenterico-
cave (1), anastomose
greffon veine cave
inferieure (2).
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Fig 58 Imagerie
var Resonance magnetique
avec splenomegalie type
[V (1) refoulement du
rein gauche (2), védrs le
)as.
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Fig 57 Imagerie

par resonance magnetique
du systéme porte veine
mesenterique superieure
(1), veine mesenterique
inferieure (2), veine
porte (3) et veine
splenique (4).



Fig 58 b.Artériographie
splenique post shunt,
shunt perméable avec
veine cave inferieure
(1), veine splenique (2)
et veine renale (3).

166

Fig 58 a. Artériographie
splenique post shunt

avec veine cave
inferieure (1), veine
splenique (2), veine
renale (3), spleno
megalie type IV.
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#4* ) ABSENCE DE RECIDIVES HEMORRAGIQUES

Pas de recidives hemorragiques

SiMo G rmms s s > 8 cas / 11
S.S:R. P ====%=F > 14 cas /16

72,7% des S.M.C n’ont plus resaigne ,alors que pour le
S.S.R.D ce taux est de 87,5%

5 ) PERMEABILITE DU SHUNT :

Shunts permeables

SFMSEH =R SC =St tms > 8/11 cas
SRS-RTPpNL-E2c-ca -2 > 15/16 cas

Le S.M.C était permeable dans 8 cas sur 11,alors que
pour le S.S.R.D cette permeabilité etait de 15 cas

'sur 186.

6°) REINTERVENTION :

Cing malades ont été repris chirurgicalement pour des
raisons divers.

¥ Une ascite localisé

¥ Une eventration

¥ Une thrombose precoce d'un S.M.C sans recidive
hemorragique, secondaire a une malfagon technique.apres
correction du shunt et 6 mois de recul ,il n’y a pas eu de
recidive hemorragiqueet le shunt est permeable a
1’ echographie.

‘ ¥ Deux recidives hemorragiques tardives:

° Un S.M.C. thrombosé qui a été remplacé par un
S.S.R.D ,I1]1 n'y a pas de recidive hemorragique au 6 mois de
controle

* Un S.S.R.D thrombose sur cirrhose ,qui a éteé
remplace par un S.M.C ayant entrainé le décésau 28 jour
post-operatoire par defaillance hepatique.

Un total de 29 shunts ont été réalisé sur 27 malades.
Ces 29 shunts se répartissent en

* R.D

7 §.5.
1 S.M8C
1 S=F

ISR
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o 5 uhitne COMPLICATIONE 3

Divers complications ont été notées dans les suites
des 29 shunts réalisés

sepsis pariétal.
ascites.

récidives hémorragiques.
thromboses du shunt.
éventration

X X Kk K X
=000

a) Sépsis pariétal:

Un cas de sepsis pariétal a été noté dans les suites
d’un shunt spléno-rénal distal pour cavernome porte qui a
cédé sous traitement médical et soins locaux.

b) Ascite:

L'ascite a été la complication la plus souvent
retrouvée en post-opératoire immédiat,elle a cédé le plus
souvent sous traitement médical et diététique.

Elle a été notée en post-opératoire immediat:
* Dans 5 cas lors de la 1 ere intervention.
¥ Dans 1 cas lors de la 2 eme intervention,suite a
une thrombose d’un S.S.R.D Réalise 18 mois auparavent

Dans un cas |'ascite était chyleuse et séreuse dans les
autres cas.

Elle est le plus souvent abondante dans @5 cas et
localisée dans un cas.

* Ascite /Etiologies:

! ETIOLOGIES ! NOMBRE !
1 ! '
;Cavernome ; 23 ;
1 1 !
;Fib.Hep.Cong. i g1 ;
1 1 !
;Cirrhose ; g1 5
' 1
;BUDD—CHIARI ; g1 ;
! !

!

Tableau n° 39 :repartition des ascite /

etiologies.
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Lisscite abondante (tableau 39 )a été notée dans les
suites de @2 cavernomes ,d’une fibrose hépatique
congénitale, d’un syndrome de BUDD CHIARI ,d’une cirrhose.

L’ascite localisée n’a compliquée qu’un cavernome.

* Ascite en fonction du type de shunt:

! ASC abond ! ASC local !ASC/Nb shunt! % !

! ! ! ! :
b, Sl € =l 25 ! a9 ! 5711 ! 45,4!
! ! : ! t !
! S.S.R.D 29 ! g1 ! 1/17 ! 5,8 .1
! ! ! !

!
4

Tableau n* 48 répartition des shunts en fonction du
type et du nombre de shunts.

Dans le tableau n°® 49 on remarque que :

¥ Les 5 ascites abondantes sont retrouvées apres un
shunt mesenterico-cave, elles ne sont jamais retrouvées
apres un shunt spléno-rénal distal. Ces ascites abondantes
compliquent 45,4% des S.M.C.

¥ La seule ascite localisée était secondaire a un
S.S.R.D.

Cette ascite céde sous traitement médical et diététique
dans un délai moyen de 45 jours apreés 1’intervention avec
des extrémes de 20 jours a deux mois.
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L’ascite localisée aprés shunt spléno-rénal distal
s’est inféctée ,ayant nécessitée un drainage chirurgicale.Le
shunt était perméable lors du contrdle phlébographique per-
opératoire.

c) Récidives hemorragiques:

Cing de nos malades ont eu une recidive hemorragique.Un
malade a eu une recidive apres Jle premier et le deuxieme
shunts.

* Description des cas:

Cas n°1:

Le cas n°1 de récidive hémorragique est une cirrhose
post-hépatitique ayant saigné & trois reprises avant son
premier shunt spléno-rénal distal sans déconnexion azygo-
portal réalisé le 94/12/89 avec des suites simples,cependant
il y avait une perssistance des varices au contrdle du 6 éme
et 12 éme mois.

A 18 mois il fait une récidive hémorragique par rupture
des varices oesophagiennes .Un shunt mésentérico-cave a éte
réalisé loin de la récidive hémorragique.Les suites post-
opératoires ont été émaillées par une récidive hémorragique
au troisiéme jour post-opératoire,une ascite trés importante
avec des signes d’encéphalopathie post-shunt.

L’enfant & été repris chirurgicalement au 12 éme jour
du shunt mesentérico-cave pour suspiscion de thrombose du
shunt.La phlébographie mesentérique supérieure per-
opératoire de contrdle avait montré un shunt mesentérico-
cave perméable et efficace avec déviation totale de tous le
flux veineux mesentérique supérieur.Une autre phlébographie
per-opératoire par ponction de la veine mésentérique
supérieure au dessus du shunt avec montée d’un catheter au
niveau de la veine porte montre 1’absence d’opacification du
foie avec opacification rétrograde de la veine mesentérique
supérieur du shunt et de la veine cave inférieure,cette
phlébographie signe un flux hépatofuge responsable de
]’ascite et de l1’'insuffisance hépato-cellulaire responsable
du décés au 20 éme jour post-opératoire par défaillance
hépatique.
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Cas n° 2y

Le deuxiéme cas est une cirrhose post-hépatitique ayant
saigné a deux reprises avant la réalisation d’un shunt
spléno-rénal distal sans déconnexion azygo-portal le
£5/11/89 avec des suites post-opératoires simples.En per-
opératoire la veine splénique etait trés dilatée ( 15 mm de
diamétrel)et trés tendue , 1’anastomose spléno-rénal etait
etroite par rapport au diamétre de cette veine.

Lors des contrdles du troisiéme et sixiéme mois la
splénomégalie type IV n’a pas cédée mais les varices n’ont
pas regressées

Au sixiéme mois il y a eu une récidive hémorragique .
Le contrdle par artériographie splénique (fig n°1@1 )
montre un shunt spléno-rénal perméable avec opacification de
la veine splénique et la veine rénale qui a augmentée de
diamétre et de la veine cave inférieure.Mais il existe une
sténose au niveau de l’anastomose spléno-rénale.

Cas n® 3:

Le troisiéme cas est un cavernome porte chez une
patiente de deux ans ayant saignée & deux reprises
auparavant qui a bénéficiée d’un shunt mesentérico-cave
avec interposition d’un greffon iliaque externe de 6 mm de
diamétre avec une veine mésentérique supérieure de
8 mm de diamétre.

Au deuxiéme jour post-opératoire,apparition
d’hémorragie digéstive haute dont la fibroscopie realisée en
urgence retrouve une hemorragie par oesophagite sévére avec
des varices grade Il qui ne saignaient pas.

Aprés deux ans de recul la malade n’a plus saigné avec
des varices oesophagiennes complétement affaissées au
differents controles fibroscopiques.

Cas n°4:

Le quatriéme cas est un cavernome porte qui a bénéficié
d’un shunt mesentérico-cave & titre prophylactique chez une
patiente résidente a REGGANE dont les suites post-
opératoires ont été perturbées par une ascite chyleuse
qui a mis 89 jours a se tarir.
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Une récidive hémorragique est apparue au sixiéme mais
post-opératoire dont l’artériographie mesentérique
supérieure de contrdle confirme la thrombose du shunt

La patiente a bénéficié d’un shunt spléno-rénal distal
sans déconnexion azygo-portal sans aucune récidive
hémorragique aprés 18 mois de recul.

Cas n*5:

Le cas n°5 est un cavernome étendue & la veine
mesentérique supérieur et a la veine splénique ayant saigné
a quatre reprises avant son admission.

L'enfant & été opéré le 17/87/89 et A bénéficier d’'un
shunt de fortune entre une veine cholédocienne trés dilatée
de 12 mm de diamétre et la veine cave inférieure par
interposition d’un greffon iliaque externe.Les suites post-

g T

R i st e
opératoires ont &té bonnes.

Récidive hémorragique & 16 mois de l'intervention ayant
nécessité deux seances de sclérothérapie sans aucune
récidive hémorragique a 96 mois de recul.

* Répartition globale

Au total il y a eu 96 récidives hémorragiques sur 29
shunts réalisés dont seulement 95 sont secondaires a une
rupture des varices oesophagiennes et @1 hématémese par
oesophagite peptique sévére qui a cédé sous traitement
médical.

Ceci nous donne un taux global de 2@,6% de récidives
hémorragiques et un taux de 17,2% par rupture des varices
oesophagiennes. )
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* Le délai entre 1’intervention et la recidive
hémorragique :

! ETIOLOGIES !SHUNT

RECIDIVE HEMORRAGIQUE

! !

! ! !

! CAS N° 1 ¢ ! SSRD !- R.H & 2 ans post-op. !
: !Cirrhose ! SMC !- R.H a J8 post-op. !
! ! ! ! d
! CAS N° 2 !Cirrhose ! SSRD !'- R.H & 6 mois post-op.'!
! } ! ! !
! CAS N° 3 tCavernome t SMC !- R.H & J3 post-op. !
! ! ! ! !
! CAS N° 4 !Cavernome ! SMC !'!- R.H & 6 mois post-op!
! ! ! ! !
! CAS N=T5 !Cavernome ! S.F !'- R.H a 2 ans post-op. !
! ! ! ! !

TABLEAU N° 42 :RECIDIVE HEMORRAGIQUE.

Dans deux cas(tableau n®43 ) la récidive hémorragique a
été précoce avant le 18 éme jour post-opératoire. Au 3eme et
8 eme Gour post-opératoire de Sretle=Cra

Dans quatre cas la récidive hémorragique était
tardive,deux fois a 6 mois ,une fois A 18 mois et une fois a

16 mois

x Répartition en fonction des étiologies:

! CAV ! CIR. ! FHC ! BDC. !

! ! ! ! !
tRecidive hemorag.! ! i ! !
!Précoce ! 21 v g1 ! 29 ! o0 !
! ! ! ! ! !
tRecidive hemorag.! ! f ! !
!Tardive ' g2 v g2 ! 29 ! gg !
! ! ! ! ! !
! TOTAL ' g3 ! @93 ! g9 ! ga !

! ! ! ! :

1

TABLEAU N° 43 RECIDIVE HEMORRAGIQUE /ETIOLOGIES

Ces récidives hémorragiques sont survenue dans g2 cas
sur des cavernomes portes ,dans #3 cas sur cirrhoses dont @2
fois chez le méme malade apres deux shunts différents.
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14,2% des cavernomes ont eu une récidive hémorragique.

Par ailleurs aucune fibrose hépatique congénitale ni
BUDD-CHIARI n’ont saigné malgré une thrombose confirmée
d’une fibrose hépatique congénitale et d’un syndrome de
BUDD-CHIARI qui tous deux avaient bénéficieé d’un shunt
mesentérico-cave.

* Répartition en fonction des shunts:(tab:35)

! S«M.C ! S.S.R.D ! S.F !

! ! ! 4
!Recidive hemorag.! ! ! !
'Précoce ! 22 ! 29 : (/3] !
! ! ! ! !
!Recidive hemorag.! ! ! !
!Tardive ! g1 ! @92 ' g1 !
! ! ! ! !
! TOTAL ! 23 ! g2 g1 !

! ' ' !

TABLEAU N- 43 : RECIDIVE HEMORRAGIQUE/TYPE SHUNT

La récidive hémorragique est notée dans :

* #3 5.M.C s0it dans 27,2% de |’ensemble des 11
S.M.C réalisés.Mais la rupture des varices oesophagiennes
n’est responsable de |’hémorragie que dans deux cas soit un
taux de 18,8 % de récidives hémorragiques secondaires A une
rupture des varices oesophagiennes.

* #2 S.5.R.D soit dans 11,7% des 17 S.S.R.D
réalisés

¥ g1 shunt de fortune.soit dans 190% des cas

La récidive hémorragique était:

* Dans #1 cas secondaire & une oesophagite
peptique séveére

¥ Dans 05 cas secondaires a une rupture des
varices oesophagiennes.
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¥ Devenir des malades qui ont saigné

Trois malades parmi les cing qui ont eu une récidive
hémorragique ont bénéficieé d’une autre thérapeutique.

¥ L’un a bénéficié d’une sclérothérapie car aucun
axe vasculaire n’était utilisable a cause de la thrombose
étendue de tout le systéme porte(cas n°* 5)

* Le shunt mesentérico-cave thrombosé a bénéficie
d’un shunt spléno-rénal distal sans déconnexion azygo-portal
sans aucune reécidive hémorragique a 6 mois de recul (cas
n° 4)

¥ La thrombose du shunt spléno-rénal distal (cas
n° 1) a beneficié d’un shunt mesentéerico-cave avec récidive
hémorragique post-opératoire précoce sans thrombose du shunt
et encéphalopathie post-shunt avec décés dans un tableau de
défail lance hépatique.

Les deux autres cas n’ont pas été réopérés:

¥ Le cas n°3 n'est pas considéré comme une
récidive hémorragique par rupture des varices oesophagiennes
et donc il n’a bénéficié que d’un simple traitement de son
oesophagite et aucune récidive hémorragique n’est apparue
depuis.

* Le cas n°2 n’a pas thrombosé son shunt et doit
bénéficier d’une dilatation instrumentale de sa thrombose.

d) Thrombose du shunt

¥ Repartition globale:

‘ Une thrombose du shunt a été noté dans 5 cas
sur 29 shunts réalisés soit global de 17,2% de thrombose de
shunt.

|
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! ETIOLOGIES !SHUNT

RECIDIVE HEMORRAGIQUE

! !

! ! !

! CAS N° 1 !Cavernome ! SMC ! OUI !
! ! ! ! !
' CAS N° 2 !Cavernome i SaE ! oUl !
! ! ! ! !
! CAS N 3 '!Fib.Hep.Cong! SMC ! NON !
! ! ! ! !
' CAS N° 4 !Cirrhose ! SSRD ! oUl !
! ! ! ! !
! CAS N° 5 'BUDD-CHIARI ! SMC ! NON !
! ! ! !

!

TABLEAU N- 44 : RESULTATS THROMBOSE DU SHUNT:

* Répartition des thromboses en fonction des
étiologies:

La thrombose(tableau n® 44) du shunt complique 9,5 % des
cavernomes,27,2% des fibroses hépatiques congénitales et des
cirrhases et elle complique 5% des syndrome de BUDD-
CHIAR!.Mais ces résultats ne sont pas statistiquement
utilisables.

* Répartition en fonction des shunts:

La thrombose a été retrouvée dans 3 shunts mesentérico-
cave sur 11 et dans un seul shunt spléno-rénal distal.Et
le seul shunt de fortune réalisé s’est thrombosé au bout
d’un an.

* Relation entre hémorragie et thrombose du
shunt :

La thombose du shunt se complique de récidive
hémorragique dans:

¥ 1/3 des thrombose du shunt mesentérico-cave;

% 1/1 " " du S.S.R.D.
*» 1/1 A/ ” o shunt de fortune.

* Relation entre thrombose du S.M.C et

l1*ascite.

Parmi les 05 ascites abondantes ,93 se sont compliquées
de thrombose du shunt .
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ASPECTS EPIDEMIOLOGIQUES :

A) REPARTITION SELON LE SEXE ET L’AGE :

Il ny a aucune prédominance d’un sexe par rapport a
l1’autre surtout dans les hypertensions portales par bloc
extra-hépatique ou le sexe ratio est égale & un alors que
pour les deux blocs sus—hépatiques il y avait deux garg¢ons
et pour le bloc intra-hépatique il y avait trois garc¢ons
pour une fille .Cette casuistique est assez faible pour
pouvoir en tirer des conclusions sur le sexe ratio ;méme si
MITRA (61) a noté un sexe ratio a 4 et BOLES (53) un sexe
ratio de 1,2 dans la série des cavernomes portes rapportée.
Ce facteur ne semble pas étre un élément épidémiologique
important .

Ce maximum d’ expréssion entre 1’age de 6 et 14 ans
correspond & l’adge d’expréssion des cavernomes qui dominent

cette casuistique.

B) REPARTITION GEOGRAPHIQUE:

Il n” existe pas de zone endémique d’'hypertension
portale en Algeérie.

C) ETIOLOGIES:

1*) Répartition globale (fig 59):

Il y a une nette prédominance des blocs preée-
hépatiques avec 72% des étiologies.Puis viennent en seconde
position les bloecs intra-hépatiques avec 21% et en dernier
les blocs sus—hépatiques avec 7% des cas.Mais si 1’on tient
compte des hypertensions portales avec foie sain
biologiquement c'’est a dire les cavernomes portes et les
fibroses hépatiques congénitales,ce taux remonte a4 85%.Cette
distinction est importante a signalé car ce type
d’hypertension portale se caractérise par son bon
pronostic.Au contraire chez 1’adulte ce sont les blocs
intra-hépatiques qui prédominent( 74 bis ).

Cette prédominance des blocs extra-hépatiques est
retrouvée dans les séries chirurgicales de FONKALSRUD
(tableau 45) PREVOST et de BISMUTH .A 1’opposé ce sont les
blocs intra-hépatiques qui prédominent dans les séries
médicales de CARLIER,BOUDHINA et CHAOUl avec respectivement
56 et 68% (tableau 46).
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Cette difference de répartition des blocs s'explique
par la différence de recrutement des malades entre un
service médical qui recoit des hypertensions portales

que lques soit leurs ¢tiologies relevant ou non d’un
traitement chirurgical et un service chirurgical qui ne
recoit que les hypertensions portales relevant d’un
traitement chirurgical.

'N.CAS ! BEH ! BIH ! BSH !

1 ! 1 ! 1

'NOTRE SERIE i 29 CAS ! 72% i 21% i 7% !
! ! 1 ' ! !
}BISMUTH (29) ; 9¢g CAS ! 58% ; 42% ; g% !
] ! ! 1 ! !
EFONKALSTRUD (59)&348 CASE XD % ; 25% ; g% !
! ! ! ! ! 1
EPREVOST (-1’54 i149 CAS i 60% ; 49% i g% !
1 ! ! 1 1 1
ECARLIER (49) ;282 CAS ! 39% ; 56% ; 5% !
1 ! ! 1 1 !
;BOUDHINA (37) ;265 CAS ! 24% ; 68% ; 8% 1
! ! 1 1 ! !
iCHAOUl (46) ; 92 CAS ! 22% ; 67% ; 11% !
1 1 1 1

TABLEAU N° 45 : REPARTITION DES BLOCS SELON LES SERIES:

'BEH SECONDAIRE! BEH IDIOPATHIQUE

!

! ! !

! NOTRE SERIE ' 8% ' 92% '
! ! ! '
! BOUDHINA "TUNISIE™" ! 6% ' 94% '
! (37) ! ! !
! ' ' !
! PANDE (146) INDE ' 6% ! 94% '
' ' ! '
! MITRA (136) INDE ' 14% ! 86% '
! ' ! '
' PREVOST(154) ! 24% ' 76% !
r ! ! !
' CARLIER (40) FRANCE! 46% ! 54% '
' ! ' !
! WEBB (228) ! 49% ! 51% !
T ! ! !
! BISMUTH (29) FRANCE! 53% ! 47% !
! ' ! '

TABLEAU N° 46 : REPARTITION DES CAVERNOMES EN FONCTION
DES ETIOLOGIES:
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2°*) Les blocs extra-hépatiques:

Les cavernomes portes representent la totalité des
blocs extra-hépatiques dont 85,7% (fig 68) sont
idiopathiques;deux cathétérisme de la veine ombilicale ont
été notés durant la période néo-natale de nos malades,
pouvant ainsi expliquer la thrombose de la veine porte.Un
cas de cavernome porte associé & une luxation congénitale de
hanche donnant un taux de 4,8% de malformations congenitales
associges.

La rareteée des cavernomes secondaires( tableau n° 46)
est retrouvée dans les séries de MITRA(136) 14%, PANDE
(146) 6%, BOUDHINA(37) 6%.Mais elle est en contradiction
avec les séries Europénnes et Anglosaxons ou trés souvent
une cause est retrouvee,CARLIER (49)46%,BISMUTH (29) 53%,
PREVOST (154) 24% et WEBB (226)49%.

Cette différence pouvant s’expliquér:

¥ Par une documentation sur la période néo-
natale difficile & obtenir.

¥ Par la rareté des cathetérismes de la veine
ombilicale chez nousj;attitude dont il faut souhaiter le
maintien.

¥ Ou par un facteur favorisant lié a un
environement défavorable ou a des troubles hématologiques.

3*) Bloc intra-hépatique:

Il lest a noter 1’absence d’hypertension portale sur
cirrhose biliaire secondaire & une atrésie des voies
biliaires extra-hépatiques,alors qu’elle est notée chez 6
patients sur 99 opérés par BISMUTH (29)cette absence
s'explique par un taux de succés thérapeutique trés faible
chez nous de ces atrésies des voies biliaires extra-
hépatiques secondaire & un diagnostic le plus souvent tardif
au stade de sclérose dont le traitement chirurgical n’influx
en rien sur le pronostic qui est trés souvent fatal et
n’arrivant pas chez nous au stade d’'hypertension portale.
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ASPECTS CLINIQUES:

1 )AGE DE LA PREMIERE MANIFESTATION :

Cette précocité d’expression des cavernomes est notee par
beaucoup d’auteurs :

¥ FOSTER (6%) : 54% avant 1'age de 6 ans
x MITRA (136) s 8@%- " " e L
¥ CLATWORTHY (32): 6¢% " " et o

Dans notre casuistique 79% des cavernomes portes

s'expriment avant 1’age de 8 ans et 54% avant 1’age de 6
ans.

Cette précocité d’expression des cavernomes portes
s’explique:d’une part par la précocité de la constitution de
1’obstacle(congénitale ou pendant la période néo-natale);
d’autre part par son siége au niveau du systéme porte lui
méme avec retentissement direct.

L'aspect un peu plus tardif du syndrome de BUDD-CHIARI
malgré la précocité de 1’obstacle peut étre expliquer: d'une
part par le siége de 1’obstacle en aval du foie avec
retentissement en premier sur le foie; d’autre part par son

installation progressive puisque la thrombose des veines
sus-hépatiques se faisant toujours selon le méme schéema a
savolir: la thrombose commence toujours par la veine sus-
hépatique gauche puis la veine sus—-hépatique droite et enfin
le lobe caudé dont les veines rejoignent directement la
'eine cave inférieure par une dizaine de petites veines sans

passer par les veines sus-hepatiques,.

Les cirrhoses biliaires et post-nécrotiques s'expriment
plus tardivement du fait de leur origine acquise.

2) MODE DE PRESENTATION:

Le signe initial de 1’hypertension portale ( tableau
n°® 8. )Jvarie selon les étiologies.Mais 1’hémorragie reste le
signe initial le plus souvent retrouvé dans les
hypertensions portales avec foie biologiquement sain, c’est
a dire les cavernomes portes et les fibroses hépatiques
congénitales.
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Dans les csvernomes portes (figure 62), 1'’hémorragie a
&té le signe initial le plus frequement retrouveée avec 66,6%
des cas et dans 33,4% des cas c’est la splénomégalie qui a
attirée 1’attention sur 1’hypertension portale.
! AUTEURS ! NB CAS ! HGIE ! SPM ! ASCITE ! AUTRES !
! : ! ¢ ! ! !
! NOTRE SERIE ¢ 21 ! e L R g d% ! g% !
! ! ! ! ! ! !
! MITRA (136) : 79 ! 81% ! 19% ! a% ! a% !
! ! ! ! ! ! !
! ALVAREZ (9) ! 198 ! 46% ' 52% ! g% ! 2% !
! ! ! ! ! ! !
! BOLES (31) ! 41 ! 46% ! 42% ! 12% ! d% !
! ! ! ! ! ! !
! CLATWORTHY (42) ! 35 Voo % N 1 4% | 9% ! % !
! : ! g b ! !
! FOSTER (69) : 16 ! 69% ! 25% ! D% ! 16% !
! ! ! ! ! ! !
! WEBB (226) ! 55 ! 58% ! 29% ! 4% ! 9% :
! d ! ! ! ! !

TABLEAU N° 39 : LES SIGNES CLINIQUES EN FONCTION DES
SERIES:

Cette fréquence (tableau n® 39 ) se retouve dans la
fourchette des séries d’hypertension portale pré-hépatique
rapportée dans la littérature ou 1’ hémorragie est retrouvee
comme premiére manifestation clinique dans 46 a 81% des cas
et la splénomégalie dans 14 a 52% des cas.

Par ailleurs le signe initial dans les cavernomes
portes varie selon |'age d'expression (figure 63), ou on
remarque qu’avant 1’age de six ans, c’est l’hémorragie qui
prédomine; alors qu’entre |'age de 7 et 18 ans les deux
signes/ sont retrouvés avec la méme fréquence.
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L?’ascite , signe révélateur des deux syndrdmes de BUDD-
CHIARI n’a jamais été retrouvée dans notre série comme signe
révélateur du cavernome, ceci s’explique par le fait que
notre plus jeune patient était agé de deux ans. Alors que ce
signe est retrouvé dans 4a 12% des séries de BOLES (31),
CLATWORTHY (42) et WEBB (226) comme signe révélateur du
cavernome portal en période néo-natale.

Tout porte a croire qu’avant l’age de 6 ans les risques
hemorragiques sont au maximum j;cette periode pouvant
correspondre & l’installation de derivations porto-
systemiques .Au dela de 18 ans les shunts porto-systemiques
sont plus efficaces ,ce qui explique la diminution du risque
hemorragique durant cette periode et pluis tard.Cet argument
est proné par les défenseurs du traitement conservateur dans
les cavernomes portes,arguant la diminution des risques
hémorragiques avec 1’&age.

Par ailleurs, il est a noter que la splénomégalie n’'a
jamais révélé ni une fibrose hépatique congénitale, ni un
syndrome de BUDD-CHIARI, ni une cirrhose. Alors que cette
splénomégalie est rapportée par CARLIER (4¢) dans cinq cas
sur treize fibroses hépatiques congénitales et dans huit
(@g8) cas sur dix sept cirrhoses.

3) SIGNES CLINIQUES AU MOMENT DU DIAGNOSTIC

La fréquence, la repetitivité et la précocite des
hémorragies dans les cavernomes portes ont été rapporteés par
plusieurs auteurs:Pour ALVAREZ (9),79% des malades ont
saignés au moment du diagnostic avec une moyenne de 2,5
épisodes et 42% ont saignés avant 1'age de 4 ans.MITRA (136)
retrouve une moyenne de 5,1 épisodes hémorragiques avec 60%
des malades qui ont saignés avant 1'age de 14 ans.CLATWORTHY
(42) rapporte une incidence de 8% de malades ayant saignes
avant 1’3age de 14 ans.

Toutes les cirrhoses ont également saigné au moment du
diagnostic avec une moyenne de 2 épisodes hémorragiques par
patient.Deux malades sur 3 porteurs d’une fibrose
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hépatique congénitale ont saigné avec une moyenne de 2
éepisodes hémorragiques.Par ailleurs un BUDD-CHIARI sur les
de notre casuistique a saigne.

2

La grande fréquence 91% des splénomégalies dans les
hypertensions portales par bloc pré et intra hépatique a ete
rapporté par SCHMITT (172)dans son étude multicentrique.

Tous les types de splénomégalies ont été retrouves
(figure 64),mais cependant avec une nette prédominance 89%
du type 11 et 111 dans les cavernomes portales,et dans 109%
des cas de type 11l dans les fibroses hépatiques
congénitales

'NOMBRE EPISODES HEMORRAGIQUES!

] ]
i TYPE SPM ! NBRE.! # ! 1 ! 2 t 3 ! 4 !5 !
! ! ! ! ! ! ! ' !
! TYPE 1 B2 S35 1wt 2y g 1 @ ' g !
! ! ' ! ! ! ! ! !
1" TYPE 1158099 8, | Sgmagty r 4. L, !, 8 ol
! ! ! ! ! ! ! ! !
TAYPE-III To49,. 0 23! 2+ 4 44 1 @& 0 1 &
! ! ! ! ' ' ! ! !
{ TYPE IV ! @6 ' 2 ! 1 11 ¢t1 t@ 1 !
! ! ! ! ! ' ! o !

TABLEAU N° 48 : REPARTITION DES SPLENOMEGALIES EN FONCTION
DU NOMBRE D’'EPISODES HEMORRAGIQUES: '

Le tableau n° 48 montre qu’il n’y a pas de relation
entre l’importance de la splénomégalie et les risques
hémorragiques .0On remarque que deux spléncmégalies type |
ont eu chacune deux épisodes hémorragiques alors gque 2
splénomégalies type 1V et deux splénomégalies type Il n’ont
jamais saignes.
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ASPECTS BIDLOGIQUES:

La thrombopénie est retrouvée chez 28,5 % de nos malades et
la leucopénie chez 24% de nos malades.Ces taux rejoignenet
ceux de la littérature ou on retrouve:

* CLATWORTHY 23%
* MITRA 41%
* ALVAREZ 63%

Mais le taux élevé de 63% rapporté par ALVAREZ
s’explique par sa fourchette de la thrombopénie qu’il situe
entre 79908 et 150090 plaquettes.Si nous tenons compte de
cette définition le taux d’ hypersplénisme de notre
casuistique se retrouverait a 75%.

Mais si nous rapportons le taux de globules blancs et
le taux de plaquettes par rapport au type de splénomégalie
(tableau:49) ,nous remarquons que pour les splénomégalies
type I type Il il n'y a pas d'hypersplénisme.Mais que dans
les splénomégalies type [11 et IV apparaissent les signes
d’ hypersplénisme.

! SPM/TYPE ! MOY.GB ! MOY.GR ! MOY.PLAQUETTE!
1 1 ] 1 1
1+ SPMy TYPE d ; 7585 ; 8;94n M ; 186.099 ;
! 1 ! 1 ]
; SPM TYPE 11 ; 4769 i 4,95 M i 155. 009 i
1 ! ! ! 1
1 .SPMATYRE, 1 14 i 2042 i 4,23 M i 119.000 ;
! 1 1 1 1
! SPM TYPE IV ; 1419 i 3,87 M i 66.9000 i
1 1 1 1 1

TABLEAU N° 49 : ETUDE COMPARATIVE ENTRE LE TYPE DE
SPLENOMEGALIE ET LES GLOBULES BLANCS GLOBULES ROUGES ET LES
PLAQUETTES:

Il est facile de conclure que la sevériteé de
1’ hypersplénisme est fonction de 1'importance de la
splénomégalie.Ceci explique que 1’ hypersplénisme n'est pas
la conséquence directe de 1’ hypertension portale mais plutdt
de la splénomégalie.Par ailleur cet hypersplénisme n’est pas
propre a 1’ hypertension portale mais il est commun a toutes
les splénomegalies quelquesoit les étiologies (ALAGILLE).
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Mais si nous rapportons la sévérité de l'hypersplénisme
par rapport aux malades qui n’ont pas saigné nous remarquons
qu’il n'y a pas de corrélation entre 1’ hémorragie et la

sévérité de l'hypersplénisme (tableau:5%).

! ETIOLOGIES ! SPM ! GB ! GR ' PLAQUETTES !
! 1 ' ! i
:CAVERNDME : 111 ! 1549 oy 5 ST 124. 009 i
' ] ! ' !
:CAVERNOME ! v ! 3209 ' 4,43 M ! 107.0909 !
1 1 ! 1 ! !
;BUDD—CHIARI ! 29 ! 6959 !: 5,28 M,! 157.990 !
] ] ! 1 !

TABLEAU N° 59 :ETUDE COMPARATIVE ENTRE LES RISQUES
HEMORRAGIQUES ET L’HYPERSPLENISME:

CONCLUSION:

Les signes d’hypersplénismes ne sont retrouvés que dans
moins d’un tiers des cas et son liés a 1’importance de la
splénomégalie et n’ont aucune influence sur les risques
hémorragiques.

Ces differents tests biologiques etaient normaux dans tous
les cas de cavernomes portes,ainsi que dans les trois cas de
fibroses hépatiques congénitales;ce qui explique que les
fibroses hépatiques congénitales sont concidérées
généralement comme un obstacle pré-hépatique dans les
indications thérapeutiques.

Dans les deux cirrhoses post-hépatitiques et dans le
cas de cirrhose biliaire la fonction hépatique était peu
perturbée et tous les malades étaient classés CHILD A.

Dans les deux syndromes de BUDD-CHIARI la fonction
hépatique était peu perturbée a la limite supérieure de la
normale.

En conclusion tous nos malades sont classés CHILD A
donc de bon pronostic.
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ASPECTS FIBROSCOPIQUES:

* Etude des cordons:

NB D’EPISODES HEMORRAG! HG+

! ]

' !
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TABLEAU N° 51 : CORELATION ENTRE LE NOMBRE D’EPISODES
HEMORRAGIQUES ET LE NOMBRE DE CORDONS:

Le risque hemorragique ne semble pas etre en relation
avec le nombre de cordons,puisque le saignement est retrouvé
chez ayant un seul cordon ,alors qu’un malade sur 6 ayant 4
cordons n’a pas saigne

¥ Etendue des varices :

)

Les|varices gastriques sont retrouvees dans 27,5%

x Elles sont toujours associées a des varices
oesophagiennes

x Elles ne sont pas en rapport avec 1’ étendue des
varices oesophagiennes,puisqu’elles ont &été retrouvées
associses aussi bien avec des varices du 1/3 inferieur , du
1/3 moyen etr du 1/3 supérieur de 1’ oesophage .
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# Ca taux sejoint celui de BERNARD (19) qui retrouve
2¢% de varices gastriques.

Ceci s'explique par le siége sous épithéliale des varices
au niveau du tiers inférieur de 1’oesophage alors que les
varices gastriques sont sous muqueuses donc d’apparition
plus difficile.Par ailleur les varices oesophagiennes sont
un passage obligatoire du flux veineux portal pour atteindre
la grande veine azygos,alors que les varices gastriques
peuvent étre shuntees.

! S1EGE 'NB CAS! HGIE + !
! ] ] 1
1173 INFERIEUR Vg3 11 |
1 1 1 8
173 INF.+ ESTOMAC! 01 ! 1 |
1 ! 1 t
1173 MOYEN O T
1 1 1 1
' 173 MOVENTESTOMAC! 96 ! 5 !
1 1 1 ]
1173 SUPERIEUR g4 ' 4 '
1 1 1 1
' 173 SUP.YESTOMAC ! &1 ! 1 '
1 ] 1] ]
' TOTAUX ‘20 1 24

] 1] 1

TABLEAU N* 52 : ETUDE COMPARATIVE ENTRE LE SIEGE DES VARICES
ET LE NOMBRE D’EPISODES HEMORRAGIQUES:

Il semble y avoir une corrélation ( tableau n°52)entre
1’ ¢tendue des varices et les risques hémorragiques .Le
risque hemorragique augmente avec 1’étendue en hauteur des
varices ,puisque 1/3 des varices du 1/3 inferieur de
1’ oesophage ont saigné alors que ce taux est de ..% pour le
1/3 moyen et de 1@@%pour le 1/3 supéreur.

La localisation gastrique est un facteur de risque
puisque 7/8 ont saiogne .Ce facteur de risque des varices
gastriques a éte deja signalé par BERNARD (19 ).
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% QGrade des varices :

Les varices tendues grade [Il & risque hemorragique
sont bretrouvées dans tous les cas de cavernome porte ,de
F.H.C et de cirrhose.

PANDE (134) retrouve des varices grade [I1 dans 87% des
cas alors que les varices grade [I et 1 ne sont retrouveés
que dans 13% des cas.

L'analyse des données fibroscopiques pré-opératoires
montre:

¥ qu'il n’y a pas de correlation entre le nombre de
cordons et les risques hemorragiques.

* Mais il semble que le risque hemorragique augmente

avec :
« 1’ étendue en hauteur des varices

° la localisation gastrique
- le grade des varices
° ]’aspect de la muqueuse : congestive ou

télangectasique.

* llne semble pas y avoir de corrélation entre
1’ étenduedes varices et le type de splenomégalie (tableau
n°® 53 )
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! SPLENOMEGALIE : TYPE
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TABLEAU N+ 53

:ETUDE COMPARATIVE ENTRE L’ETENDUE DES

VARICES ET LA SPLENOMEGALIE:
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ASPECTS ECHOGRAPHIQUES:

1=) Etude de la rate:

L étude echographique du diametre transversal de la
rate confirme les données cliniques: le syndrome de BUDD-
CHIARI ne s'’'accompagne que d’une légére augmentation du
diamétre transversale de la rate méme si elle n'est pas
perceptible cliniquement,car elle peut se développer a
l”intérieur de 1’abdomen avant d’étre palpée.Cette absence
ou faible incidence de la splénomégalie s'explique par d’une
part un obstacle au retour veineux sus-hépatique situé loin
du systéme porte et évoluant par poussée,d’autre part un
syndrome d’hypertension portale peu séveére.

En contre partie la fibrose hépatique congénitale est
celle qui se présente avec les plus grosses rates par

rapport aux autres étiologies.

2) Etude de la veine jugulaire interne:

Il est nécessaire avant tout shunt de rechercher la
veine jugulaire interne échographiquement et d’apprécier son
diamétre et le changement de calibre qui atteste de sa
bonne texture. Ceci est utile quelque soit le type de shunt
a reéaliser: shunt mésentérico-cave latéro-latéral ou shunt
gpléno-rénal latéro-latéral.

3) Etude de la veine splenique:

a) Appréciation de la perméabilité de la veine
splénique:

La veine splénique a été vue et son diameétre appreécie
dans tous les cas d’hypertension portale par bloc-intra et
sus-hepatiques.Donc 1’echographie est performante dans tous
les cas d’'hypertension portale avec systéme porte perméable.

Mais la difficulté et 1’interét de cet examen reste
|’appréciation de 1’étendue du processus thrombotique dans
les cavernomes portes et de s’assurer de la perméabilite du
vaisseau a dériver.

Dans les cavernomes portes la veine splénique était
visible dans 85,7% des cas.Parmi les trois cas ou la veine
splénique n'a pas été vue il y avait deux cas ou 1’accés de
cette veine était possible mais non visible car atteinte par
le processus thrombotique,ce qui a ete confirmé par les
données de l'artériographie et de 1’intervention.
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Ceci nous donne un taux de Tishilité de 9Q&,5%.Dans le
seul cas de faux négatif, ceci etant beaucoup plus un echec
technique plutot qu’un faux négatif car 1’accés de la veine
splénique était impossible a cause des gaz intestinaux et la
perméabilité n’a ete appréciée qu’en per-opeératoire malgre
une artériographie splénique pre-opératoire faite mais non
concluante du fait d'une splénomégalie type IV,avec
stagnation du produit dans la rate sans opacification de la
veine splénique malgreé sa perméabilité et un diameétre de
1%mm de cette veine appréciée en per-opératoire.

Parmi les 18 cavernomes portes dont la perméabilité de
la veine splénique a été appreéciée échographiquement 12 ont
subi un shunt spléno-rénal distal.Dans 3 cas la veine
splénique était de mauvaise qualité au niveau du tronc
spléno-mésaraique et commencait a étre atteinte par le
processus thrombotique avec aspect blanchatre et perte de la
souplesse,mais toujours perméable.Cet aspect anatomo-
pathologique n’a pu étre apprécié ni échographiquement ni
par l'artériographie splénique pré-opératoire dans un cas

Dans notre étude nous nous sommes bornés a apprécier la
perméabilité et le diamétre des vaisseaux portes sans
essayer d’analyser les parois de cette veine.Une étude
pourrait é&tre entamée dans le but d’apprécier |’épaisseur de
la paroi veineuse avec étude de sa texture

b) Etude comparative entre 1’échographie et
l"artériographie pré-opératoire et les données
per-opératoires:

Cette étude comparative entre les données de
1’échographie,de l’artériographie spleénique pré-opératoire
et des données per-opératoires a été réalisée chez nos cing
premiers cavernomes portes(tableau n®20)

Ceci montre que |’'échographie n’a pu étre prise en
défaut que dans un cas avec difficulté d’accés a la veine
par les gaz. Mais I’artériographie a été en défaut dans deux
cas malgré une perméabilité de la veine prouvée en per-
opératoire et dans les deux cas il s’agissait de grosses
rates type IIl et IV(fig 34).Cette absence d’opacification
de la veine splénique dans les rates type IIl et IV
s'explique par la stagnation du produit opaque dans la rate
avec un retour veineux insuffisant pour bien visualiser la
veine,alors que les rates type I et Il ont un bon retour
veineux avec une bonne opacification de la veine splénique
(fig n°35-36 ).
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Donc 1'échographie est un examen plus fiable que
|’artériographie dans les splénomégalies type IIl et IV et
a la méme fiabilité que l’artériographie dans les petites
rates.En dehors du fait que 1’examen artériographique est

couteux, nécessitant une anestheésie générale et non dénué de
risques;alors que |'examen échographique est pecu
couteux,répétitif & souhait et sans danger.

Mais |’examen échographique ne donne qu’une vue
fragmentaire de la veine splénique c’est pour cela que
l|’étude de cette veine au niveau du hile et de la région
rétro-pancréatique est nécessaire pour affirmer la
perméabilité de cette veine.Car une veine splénique
perméable au niveau du hile ne signifie pas qu’elle l’est
dans la région rétro-pancréatique.Par ailleurs |’examen
échographique est trés opérateur dépendant.

Cette étude comparative gagnerait a étre étendue a
d’autres malades afin d’asseoir définitivement l’avantage
d’un examen par rapport a l’autre.

L’échographie de la veine splénique ne comporte pas de
faux positifs,malgré sa vision parcellaire,ceci s'explique
par le fait que la veine splénique ne présente aucune
collatérale ni de voies de dérivations paralléles a son axe
pouvant étre confondues avec elles;car toutes les
collatérales sont plus ou moins perpendiculaires a la
direction de la veine splénique.

c) Diamétre de la veine splénique:

Le diamétre moyen de la veine splénique varie selon les
¢tiologies.Mais ce diamétre moyen ne peut étre apprécie
statistiquement que dans les cavernomes portes pour les
autres étiologies il reste peu fiable vu la rareté des cas.

Dans les cavernomes portes le diaméetre moyen de la
veine splénique est de 8,7 mm avec des extremes allant de 5
a 15 mm.Ce diamétre moyen est favorable & un shunt spléno-
rénal distal puisqu’il est admis depuis la publication de
BISMUTH (24) gu’une veine splénique de 5 mm de diamétre peut
étre shuntée sans risque de thrombose.
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Le syndrome de BUDD-CHIARI presente le plus petit
diamétre de la veine splénique avec une moyenne de 5 mm ceci
peut s’expliquer par le fait que le syndrome d’ hypertension
portale est peu sévére dans le syndrome de BUDD-CHIARI.

Parmis les 15 malades avec veine splénique perméabl
¢chographiquement et appréciation de sa lumiére la moyenne
du diamétre de cette veine & 1’échographie dans les
cavernomes était de 9,72 mm alors que les données per-
opératoires il était de 9,54 mm avec un écart par éxces de
@,2mm.Dans les cirrhoses 1’écart était de 1,5 mm et dans les
fibroses hépatiques congénitales 1’écart etait de -1,5
mm.Cet écart par éxcés ou par défaut n’est pas
statistiquement significatif

4 ) Etude de la veine mesenterique superieure:

Cette absence de visualisation de la veine mésentérique
supérieure concerne aussi bien les blocs intra sus et pré-
hépatiques,contrairement a 1’étude de la veine splénique ou
celle- ci a été vue dans tous les cas de blocs intra et sus-
hépatiques.

L’analyse des 10 cas ou la veine mésentérique
supérieure n’a pas été vue a montré que:

Dans @4 cas de cavernomes portes cette veine etait
thrombosée et ne pouvait donc étre considéreée comme un faux
négatif.En excluant ces ©#4 cas de thrombose de la veine
mésentérique supérieure prouvés par l1’artériographie pré-
opératoire et les données per-opératoires,le taux de
fiabilité devient alors de 79, 3%.

Ce taux est supérieur & celui rapporté par BOLONDI
(33) qui trouve un taux de 74,9% de visualisation de la
veine mesenterique superieure chez l’adulte.Cette difference
peut s’expliquer par: une accessibilite plus aisée chez
1’enfant que chez l’adulte & cause de la faible distance
entre la veine mésentérique supérieure et la sonde
d’ échographie du fait d’un faible panicule adipeux.

Ces 20,7% de non visualisation s’explique aussi par un
accés difficile de la veine mésentérique supérieure a cause
des gaz intestinaux.



199

Ce faux positif peut s’expliquer par:

* Anatomiquement la veine mésentérique supérieure
a une direction oblique avec un trajet rectiligne et située
a droite de l’artére mésentérique supérieure.Ses
collatérales a savoir les veines pancréatico duodénale
postéro-supérieures et postéro-inférieures ont un trajet
paralléle a 1’axe de la veine mésentérique supérieure et
situées dans la région du site normal de la veine
mésentérique supérieure, donc pouvant étre confondue avec
elle d’autant plus que dans la thrombose de la veine
mésentérique supérieure ces veines sont tellement dilatées
qu’elles peuvent atteindre le diamétre de la veine
mésentérique supérieure ou le deéepasser.

¥ Par ailleurs 1’échographie ne peut donner qu’une
vue parcellaire d’un vaisseau prouvant sa perméabilité mais
non son origine ni sa terminaison, donc tout axe vasculaire
passant a coté du site de la veine mésenterique supeéerieure
peut étre confondue avec celle-ci.

* Lors de la thrombose de la veine mésentérique
supérieure, les collatérales sont non seulement dilatées mais
tortueuses.La dilatation est facillement appréciée a
l1”échographie mais 1’aspect tortuecux ne peut étre apprecie
car l’échographie ne donne qu’une vue parcellaire de la
veine d’ou le risque d’erreur de prendre une collatérale
pour une veine mésentérique supérieure.

En contre partie il n’existe pas de faux positif ni de

faux negatif a l’artériographie pré-opératoire de la veine
mésentérique supérieure,donnant un taux de fiabilité de 100%
de cet examen alors qu'a |’échographie ce taux n’'est que
795'8% ¢

Malgrés les contraintes chez |’enfant (necessité d’une

anesthésie générale)et les risques propres a cet examen
|"analyse artériographique de la veine més ntérique
supérieure est plus fine et plus fiable car

¥ L'étude artériographique n’est pas génée par les
gaz intestinaux.

¥ Il y a un bon retour veineux lors de
l’artériographie mésentérique supérieure ,car il n’existe
aucun organe ou le produit pourra stagner donnant une
mauvaise opacification de la veine comme dans
l’artériographie splénique avec de grosses rates.
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x L'artere mésentériqgue supérieure (fig 67) st un
repére fixe visualisé par la sonde d'injection de
l|artériographie dont la veine mésentérique supérieure se
situe immédiatement a droite de ce guide( fig 68 Y

x L'artériographie mésentérique supérieure ou
|"angiographie numérisée donne une vue globale de la veine
mésentérique supérieure(fig 68),de la veine porte et des
collatérales donc pouvant appreécier |’aspect rectiligne ou
tortueux de la veine étudiée.Une veine rectiligne situee
immédiatement & droite du guide n'est autre que la veine
mésentérique supérieure.

Cet examen échographique de la veine mésentérique
supérieure gagnerait a 2dtre amélioré par une prisc de repére
fixe par rapport 4 |'artére mésentérique supérieur et toutes
structures vasculaires situées loin de cette artére ou a
gauche de celle-ci (fig 66) fera suspecter une collatérale
et incitera & une analyse plus fine.

L'examen artériographique de la veine mésenterique
supérieur est beaucoup plus fiable que 1’ ¢tude échographique
malgrés les contraintes de cette technique.Mais 1’ étude
é¢chographique gagnerait en fiabilite par une préparation
colique soigneuse du malade pour diminuer l1”échec technique
par passage difficile des ultra-sons a cause des gaz et par
|'utilisation de repere fixe de la veine mésentérique
supérieur pour sviter les faux positifs.

xEtude de la veine porte:

Le diamétre de cette veine lorsqu’elle est perméable varie
selon les étiologies: dans les trois cas de cavernomes
portes avec thrombose des veines portes gauche et droite
sans atteinte du tronc porte,cette veine mesurait 11,3 mm de
diamétre avec des extrémes allant de 8 a 15 mm.Mais elle
semble plus augmentée dans les cas de cirrhose et de fibrose
hépatique congénitale avec respectivement un diamétre de 13
et 12,3 mm et des extrémes de 11 a4 18 mm et de 7 2 29 mm.

Par contre le syndrome de BUDD-CHIARI a le plus petit
diamétre avec une moyenne de 10 mm.Ceci s'explique toujours
par le fait que le syndrome d'hypertension portale est peu
sévére dans ce type de bloc.

~ La transformation cavernomateuse de toute la veine
porte & éte abservée dans tous les autres cas de bloc extra-
hépatiques soit dans 18 cas;:cet aspect est treés
pathognomonique de ce type de bloc.
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Un cas particulier mérite d’étre signalée(fig 46) :Dans
notre casuistique d’ hypertension portale par cavernome
porte,un cas d’anomalie de développement de la veine pPorte
par défaut de fusion des deux veines vitéline aboutissant
anun dédoublement de la veine porte.Cette anomalie de
développement a éte déja notée chez trois malades de la
serie de TOCORNAL (198) . Selon cet auteur ces deux veines
ont un petit diamétre induisant unc augmentation des
resistances selon la loi de POISEIULLE et la veine coronaire
stomachique se drainerait dans la veine vitelline gauche.

Etendue de la thrombose:
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!
!
!
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Dans 66,6 % des cas la transformation cavernomateuse ne
dépassait pas la veine porte laissant ainsi utilisable 1’un
des deux axes vasculaires a savoirla veine splénique ou la
veine mesentérique supérieure.

Dans un cas la thrombose stait eétendue a tout le
systéme porte ayant nécessité un shunt de fortune entre une
veine cholédocienne et la veine cave inférieure.
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Ceci rejoint le taux de 79% retrouvé dans la serie
d’ ALAVAREZ (63),mais il est en contradiction avec celui de
SAUBIER 37% (56) .1l ne semble pas y avoir d’explication
dans cette variation de |’'étendue de la thrombose ni dans
celui de la thrombose étendue a la veine splénique et a la
veine mésentérique supérieure ou un seul cas a éeté retrouve
dans notre casuistique représentant un taux de 4,7% alors
que dans celui de SAUBIER(56) il est de 34,2%.

La veine mésenterique supérieure était deux fois plus
atteinte par le processus thrombotique que la veine
splénique.

Pour ALVAREZ (63) la veine mesentérique supérieure est
toujours thrombosée lorsque la veine splénique n’est pas
perméable.Ceci n’a pas été le cas de notre patient avec
thrombose de la veine splénique sans atteinte de la veine
mesentérique supérieure ayant pu bénéficier d’un shunt
mésenterico-cave avec interposition d’un greffon veineux.



Fig 66 Artériographie
mesenterique superieure :
thrombese de la veine
mesenterique superieure,
grosse collatérale @#1.) .,
située a gauche du
catheter (2), veine
pancréatico-duodenale
postero-superieure (3),
avec aspect cavernomateux
de 1la veine porte (4)
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Fig g5 Artériographie
mesenterique superieure :
La veine mesenterique
superieure (1) a droite
du Catheter (5), thrombose
partielle de la veine
porte (2), grosse veine
choledocienne (3), veine
coronaire stomachique (4)
varice (6) et aspect
cavernomateux du restant
de la veine porte (7).

Fig 67 Artériographie
mesenterique superieure
Catheter dans 1l'artére
mesenterique superieure
(2) avec collaterale 2
gauche du Catheter (1)
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Fig 68 Angiographie
numerisée mesenterique
superieure : la veine

mesenterique superieure
(1) rectiligne située a
droite du Catheter {(4)
avec veine porte (2)
permeable et aspect
cavernomateux de la
bifurcation portale (3).
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ASPECTS THERAPEUTIQUES:

ETUDE GLOBALE:

1) Répartition étiologique en fonction des
groupes: (fig:69-79)

Les cavernomes portes restent 1’étiologie la plus
fréquente dans chacun des deux groupes avec respectivement
66,6% et 78,8% pour le groupe 1 et le groupe 2

Le reste des étiologies sont moins fréquent et se
répartissent équitablement entre les deux groupes.

Ces deux groupes sont homogénes donc statistiquement
utilisable du fait de cette égale répartition des étiologies
entre les deux groupes. ‘

2*) Répartition thérapeutiques en fonction des
groupes: (fig:71-72)

En dehors de 1’indication de principe du shunt
mesenterico-cave dans le syndrome de BUDD-CHIARI et malgre
sa difficulté d’execution,le shunt spleno-rénal distal est
plus souvent utilisable que le shunt mesentérico-cave avec
respectivement 92,8% et 64,2% pour le groupe 1 et 2.

3" ) Répartition thérapeutiques en fonction des
étiologies:

Dans les 21 cas de cavernome porte le shunt spléno-
rénal distal a été le plus souvent utilisé avecb7,1% des cas
alors que le shunt mesentérico-cave ne l’a été que dans
33,3% des cas.Mais dans 9,5% des cas aucun shunt n’a pu étre
réalisé car dans un cas le diamétre était insuffisant et
dans l’autre cas la thrombose était étendue a tout le
systéme porte.

Ceci s’explique par:

¥ La fréquence des thromboses qui touche le
plus souvent la veine mesentérique supérieure que la veine
splénique.

¥ Assez souvent aussi la veine mesentérique
supérieure est perméable mais inutilisable car 1’aspect per-
opératoire contre indique le shunt (aspect blanchatre
sclereux ). '
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4 ; TOTAL= 14 CA>

Fig 72
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ETUDE ANALYTIQUE:

A- SCLEROTHERAPIE: (fig:73)

Malgré l1’objectif de notre travail de comparer deux
techniques chirurgicales:le shunt mesentérico-cave et le
shunt spleno-rénal.La sclérothérapie représente 6,8% du
traitement.Cette methode garde quelques indications comme
signaler dans la littérature: '

¥ Cirrhose évolutive,
* Lorsque le diamétre des vaisseaux est
inférieur a 5 mm.

Mais cette méthode thérapeutique comporte des
complications (deux sténoses et surtout des contraintes:la
nécessité d’une anesthésie générale et la répétitivité des
injections).

B~ TRAITEMENT CHIRURGICAL: ( fig:74)

1*) Le shunt mesenterico-cave: (fig:75)

Dans 80% des cas la veine jugulaire interne droite a
ete prelevée est interposée entre la veine cave inférieure
et la veine mesentérique supérieure.

La longueur de la veine jugulaire interne prélevée
(6,8cm)est généralement suffisante pour réaliser un shunt
mesentérico-cave.Pour HAY (75) cette longueur était en
moyenne de 7 cm.

Cette différence de diamétre entre le bout proximal et
distal de cette veine a été aussi signalé par HAY (75) qui
retrouve un diamétre inférieur entre 12 et 15 mm.

Dans tous les cas c’est le greffon jugulaire interne
droit qui a été prélevé car selon HAY (75 ) il présente une
plus grande longueur que le greffon jugulaire interne
gauche.

Dans un cas le prélévement jugulaire interne droit n’a
pu étre réalisé car la veine était réduite & un cordon
fibreux, ce qui a nécessité l'utilisation d’un greffon
iliaque externe et depuis une étude échographique de la
veine  jugulaire interne droite est réalisée avant tout
shunt.
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Ce greffon jugulaire interne est trés maniable et
présente un grand pouvoir d’extensibilité,mais cependant il
est plus fragile que le greffon iliaque externe.

Cette veine jugulaire interne droite présente une
valvule au niveau de son extrémité proximale.Elle peut étre
excisee ou laissée en place et veiller & la bonne position
de ce greffon; c’est a dire respecter le circuit veineux
normal a travers cette veine de fagon & ce que cette valve
ne fasse pas obstacle a 1’écoulement veineux.A savoir par
une anastomose de son bout proximal au niveau de la veine
mesenterique supérieure et de son bout distal a la veine
cave inférieure,ce qui donne un diamétre d’anastomose au
niveau de la veine cave inférieure de 2 cm et de 1 cm au
niveau de la veine mesentérique supérieure.

Cette veine jugulaire interne présente la particularité
de se déformer en besace lors du déclampage & cause des
turbulences du flux a travers ce greffon

Mais la prise de ce greffon jugulaire interne droit
rajoute une cicatrice qui est inesthétique et trés visible
de par son siége cervical,surtout chez les filles.

Le greffon iliaque est facile A& prélever.

I'l présente un diamétre et une longueur inférieure au
greffon jugulaire interne droit,et d’autre part il n’est pas

extensible.

Mais il présente |’avantage d’étre prélevé par la méme
incision abdominale sans rajouter une deuxiéme cicatrice.

2°) Le shunt spléno-rénal distal:

La difficulté de ces shunts reste la dissection et la
liguature des collatérales pancréatiques de la veine
splénique dont le nombre est variable pour avoir une
longueure de veine splénique suffisante pour realiser une
anastomose spléno-rénale termino-laterale sans tension et
sans coudure.

3°) Répartition des shunts en fonction du mode
de traitement:(fig:76)

L’absence de shunt en urgence s’explique par:
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¥ La rareté de ce type de shunt chez l’enfant car
généralement chaque épisode hémorragique céde le plus
souvent sous traitement médical et sonde de BLACKMOORE.

¥ Tous les malades ont été recu dans le service en
dehors de leur épisode hémorragique dont le traitement a été
institué au niveau de leur structure sanitaire d’origine.

Le shunt prophylactique (c’est & dire chez les malades
qui n’ont jamais saignés)a été réalisé chez 11% de nos
malades.Ce taux se rapproche de celui de FOSTER (68) avec 9%
et d’ALVAREZ (8) avec 15,7%.

L’indication de ces trois shunts prophylactiques a été
posée pour deux raisons chez ces deux cavernomes:

¥ D’une part ces malades présentaient des varices
a risques a l’endoscopie .Actuellement plusieurs auteurs
(640-8) proposent un shunt prophylactique lors de la
découverte de ces varices a risques.

¥ D’autre part les conditions de surveillance de

ces deux malades étaient précaires vue 1’éloignement et le
defaut de couverture médicale (REGGANE, TAMANRASSET).

5°) Age au moment de l’intervention:

Dans les cavernomes portes 1’4ge moyen au moment de
l1”intervention était de 9,9 ans avec des extrémes de 2 a 13
ans

Cet age de prise en charge chirurgicale de ces
cavernomes est tardif par rapport & celui rapporté dans la
littérature (tableau : 54)
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' AUTEURS 1 AGE MOY. ! EXTREMES !
1 1 1 ]
! FOSTER (69) pF VOSFANE ! 2PL5TAVERE FI
1 1 ] 1
' LAMBERT (198) ! 8 ans ' 2,5 a 16 ans |
] 1 1 ]
! HAY (75) ! 8 ans {573 B BEISVERED ¢
] ] ] 1
i FONKALSRUD (59! LTI !
1 ! 1 ]
! MARTELLI (138) ! 6,5 ans ! !
1 1 1 1
i MAKSOUD (125) ! ! BLAOIZFBRaT Y
L] 1 1 ]
- BISMUTH (25) ' ¥ T 1,55 15 HAES N1
1 | 1 1
| TOCORNAL (198) ! '\ 2.5 a 15 ans !
1 ! 1 !

TABLEAU N° 54 :L’'AGE MOYEN AU MOMENT DE

L’ INTERVENTION

SELON LES SERIES:

! AUTEURS ! NB/CAS ! MOYENNE g EXTREMES

! 1 ! 1

! NOTRE SERIE ; 17 i 3,4 ANS ; 1 a 11 ANS
1 ! 1 1

; FOSTER (69) ; 22 i 2 ANS ; g a 97 ANS
1 1 1 !

! MITRA (136) ; 38 i 1,5 ANS i

1 ! 1 1

TABLEAU N 55 :INTERVALLE ENTRE LE PREMIER SIGNE ET

L’ INTERVENTION SELON LES SERIES.

tem tem P s S gen P e
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Ce retard dans l’intervention s'explique par :

¥ Le retard diagnostique
¥ L’'absence de structure adaptée pour prendre en

charge chirurgicalement ces malades.

Il ny a pas de différence dans l’age moyen de la
premiére intervention en fonction du type de shunt réalisé
Mais notre plus jeune patient agé de 2 ans a subi un shunt
mésentérico-cave de nécessité,alors que le plus jeune
patient ayant bénéficié d’un shunt spléno-rénal distal sans
déconnexion azygo-portal était &gé de 5 ans .Mais si 1’on
rapporte l1’dge de la premiére intervention par rapport au
cavernome porte:l’&ge moyen au moment de la premiére
intervention était de 8,1 ans pour le shunt mésentérico-cave
et de 14,46 pour le shunt spléno-rénal distal.

6°) Intervalle entre 1’hemorragie et
lI”intervention:

L’ intervalle(tableau n°55 ) entre la premiére
hémorragie et 1’intervention a été de 2 ans en moyenne avec
des délais beaucoup plus important pour les cavernomes que
pour les autres étiologies.Ceci s’explique par le fait que
les cavernomes portes saignent plus tét que les autres
etiologies,donc & un age ou la chirurgie de 1’hypertension
portale reste difficile & cause du petit calibre des
vaisseaux a shunter.

L”intervalle entre la premiére hémorragie et
l1”intervention a été de 3,4 ans en moyenne

Mais cet intervalle entre la premiére hémorragie et
I”intervention pour les cavernomes se situe au dessus de la
moyenne rapportée par FOSTER (68) et MITRA (136).

Mais la grande différence dans 1’intervalle entre la
premiére hémorragie et l’intervention entre notre serie et
celle rapportée par MITRA (136) de 1,5 ans peut s’expliquer
par le fait que 70% des enfants de sa serie ont eu leur
premiére hémorragie aprés 1’age de 6 ans ,c’est & dire 17age
idéal pour réaliser 1’intervention.

7*) Durée de 1’intervention

Le shunt mesentérico-cave consomme moins de temps que
le shunt spléno-rénal distal sans déconnexion azygo-portal.
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Cette consommation de temps plus importante pour le
shunt spléno-rénal distal a été signalée( 39).Elle est
généralement due a une dissection laborieuse et pénible des
collatérales pancréatiques surtout lorsqu’il existe une
périphlébite splénique.

Dans le shunt mesentérico-cave la dissection de la
veine mesentérique supérieure est simple et rapide ainsi que
de la veine cave inférieure.Par contre la dissection et la
prise du greffon jugulaire interne droit consomme un peu
plus de temps ainsi que |’anastomose entre le greffon et la
veine cave inférieure qui est réalisé dans un champ
opératoire limité.Cette difficulté peut étre évitée par la
dissection de la veine cave inférieure au niveau de la
région iléo-caecale avec refoulement du caecum et de
l1’iléon vers le haut .

Par ailleurs le S.M.C est de realisation plus facile
(53-39) que le S.S.R.D.

Pour DOWLING ( 51)en réalisant 137 shunts mesentérico-
caves avec greffon en dacran,retrouve un temps moyen de
réalisation de 3 heures 10 minutes avec des extrémes allant
de 1 heure 35 minutes & 5 heures 3% minutes.

Cette différence dans la consommation du temps s’explique
par le fait que nos shunts sont réalisés par un greffon
veineux jugulaire interne interposé.Ceci allonge le temps
opératoire de 64 minutes environ.

8°) Quantité de sang consommé:

Ce paramétre a été difficile & calculer, car la
quantité de sang contenue dans une poche est.variable d’une
poche a l’autre donc il a été difficile d’évaluer la
consommation moyenne de sang d’une intervention par rapport
a 1’autre.

Mais en ne prenant que le nombre de poche utilisé par
intervention on remarque que le shunt spléno-rénal distal
consomme plus de poche de sang que le shunt mesentérico-
cave.

Mais on remarque que la transfusion n’a pas été
necessaire pour 6/1% shunts mesentérico-caves alors que pour
le shunt spléno-rénal distal elle était de 6/16 shunts.

Cette consommation plus grande du sang s’explique par
la fragilite des collatréales pancréatiques qui lorsqu’elles

sont lésées saignent abondemment et dont 1’hémostase est
difficile & réaliser surtout du coté pancreatique ou la
veine se retracte & l’intérieur du pancréas dans un champ

opératoire trés limité.
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Cette faible perte sanguin
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9°) Mortalité opératoire:

La mortalité opératoire est de 3,4% .Elle est
diversement appréciée par les auteurs en fonction du type de
shunt et surtout de 1’état hépatique pré-shunt.

Le shunt spléno-rénal distal a un taux de mortaliteée qui
varie de 2 & 11% (59-153-161-206) et le shunt mesentérico-
cave a un taux de mortalité de @ a 9,1% (39-59-146-188).

19 ) Permeabilité du shunt.

Le SSRD a une meilleure perméabilité 93,7% que le
SMC(72,7%).

Le taux de perméabilité du SMC est déja signalé par
(188-51-52) et varie généralement entre 82 et 95%.

Mais il tend a diminuer & long terme,aussi FLETCHER
retrouve 53% de shunts permeables a 5ans.

La permeabilite & long terme du S.S.R.D semble bien
meilleur(195,144).

Ceci peut s’ expliquer par le fait que :

¥ Le S.S.R.D ne necessite qu’ une seule anastomose
entre la veine splenique et la veine renale gauche ; alors
que le S.M.C necessite deux anastomoses : une entre la V.M.S
et le greffon et 1’autre entre le greffon et la veine cave
inferieure.

11°) Complications :

* Ascite: (fig:77-78)

- L’ascite abondante ou localisée ne semble pas etre en
relation avec 1’étiologie de 1’hypertension portale car:
x- elle est retrouvée dans toutes les étiologies
- méme si elle ne complique que:

° 18,5% des cavernomes portes

> 59% des syndromes de BUDD-CHIARI

- 30,5% des fibroses hépatiques congénitales
° 30,5% des cirrhoses.
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Mais ces pourcentages restent gtatiztiquement

inutilisables vue le peu de cas de F.H.C,de cirrhose et de
B.D.C

Elle a été aussi retrouvee par MARTELLI (13%) dans
toutes les étiologies.

- Par contre cette ascite est directement liée au S.M.C
¥ aucun shunt spléno-rénal distal ne s’est
compliqué d’ascite abondante
*x Et ces 5 ascites ne sont notées que dans les
shunts mésenterico-caves.

- DONC

. ]’ascite abondante reste la complication
exclusive du shunt mesenterico-cave.

e Elles compliquent 45, 4% des shunts
mesenterico-caves et @% des shunts spleno-rénaux distaux

La fréquence éleveée de 1'ascite dans le shunt
mesentérico-cave s’'explique par le fait que 1’accés de la
veine mesentérique supeérieure est barré par un amas
ganglionnaire dont la dissection lése les pédicules
lymphatiques source d’une importante lymphoreée.

Cette ascite peut étre évitée par une liguature
soigneuse de tout le pédicule lymphatique.

x Récidive hemorragique: (fig:79—8¢-81-82—83—84)

- Elle complique 29,6% de nos shunts.

- Les récidives hémorragiques semblent compliquer le
plus souvent les cavernomes et les cirrhoses que les autres
étiologies.

- | La rupture des varices oesophagiennes complique :

x 199% des shunts de fortune.
* 18% des S.M.C
¥ 12,5% des S.S.R.D

DONC :

Le shunt mésentérico cave se€ complique plus
souvent de récidives hémorragiques que le shunt spléno-rénal
distal .

- Cette récidive hémorragique apres shunt est

retrouvée dans :
* 14,2% de la série de MAKSOUD (125)

* 8,5% " e » BERNARD (28)
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RECIDIVE HEMORRAGIQUE ( R
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Par contre le shunt de fortune se complique de récidive
hémorragique dans 188% des cas environ,comme signalé dans la
littérature (8-31-59-79-214).

L’analyse de ces 5 récidives hémorragiques est tres
instructive.

CAS N-1:

La perméabilité du shunt mesentérico-cave est
responsable d’un flux hépatofuge ayant entrainé une
insuffisance hépatique sévére avec recidive hémorragique et
décés au 2@éme jours post-opératoire,ceci confirme que le
shunt mesentérico-cave ne doit pas étre réalise sur une
cirrhose si au préalable une échographie doppler ou une
artériographie avec étude de la direction du flux n’est pas
réalisée car un flux hépatofuge sur cirrhose contre indique
la confection d’un shunt mesenterico-cave.

CAS N-2 :

Le retrecissement de 1’anastomose est du & un défaut
technique probable car en per-opératoire la veine splénique
était tendue et trés dilatée (2 cm de diamétre).Mais la
surface disponible de la veine rénale était réduite ceci a
entraine une anastomose d’un diamétre inférieur (1,5 cm) a
la veine splénique

\

Ce retrecissement est a l’origine de la persistance de
|*hyper-pression splénique qui est responsable de la
récidive hémorragique comme démontrer par HENDERSON(1 82)

Donc une récidive hémorragique peut étre secondaire a
un shunt perméable mais inéfficace.

Aussi il est conseillé de pratiquer une anastomose
aussi large que possible,mais toujours égale ou supérieur au
diamétre de la veine dérivée.

CAS N° 3:

Ce cas montre qu’une hémorragie post-opératoire apreés
shunt n’est pas obligatoirement seccndaire & une rupture de
varices oesophagiennes.Aussi toute récidive hémorragique
doit bénéficier d’une fibroscopie pour rechercher 1’origine
du saignement dont découlera 1’attitude thérapeutique.

CAS N°5:

Ce cas corrobore les données de la littérature (8-31-
59-79-214)sur la grande fréquence de thromboses des shunts
de fortune(9@ a 10@%).Ceci pose la gquestion: faut-il encore
en 1992 pratigquer des shunts de fortune?ou bien faut-il
systématiquement proposer a ces malades une deconnecxion
azygo-portale?.
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¥ Thrombose du shunt: (fig:85-86-87)

Les risques de thrombose sont élevés avec 17,2% des
shunts réalisés.

Les risques de thrombose du shunt ne sont pas liées a
I”étiologie de cette hypertension portale puisque cette
thrombose se retouve avec les mémes proportions pour toutes
les étiologies.

Mais elles sont liées au type de shunt réalisé.Elles
compliquent le plus souvent les shunts mesentérico-caves
(27,2%) que les shunts spléno-rénaux distaux( 6,25%).Les
risques de thrombose du shunt sont cing fois plus élevées
apres shunt mesentérico-cave qu’aprés shunt spléno-rénal
distal.

MAKS0UD (125) retrouve un taux de 19,4% de thrombose
apres shunt spléno-rénal distal et BERNARD (28) retrouve un
taux de 11,4%.Mais pour d’autres auteurs elles estimées a
10% ( 199-122-144 )

Elle complique 180% des shunts de fortune .Ce risque
élevé de thrombose est déja signalé par plusieurs auteurs (
8,31,59,798,214)

Mais le S.S.R.D thrombosé se complique plus souvent de
récidive hémorragique 100% des cas que le S.M.C 33,3% .Ceci
peut s’expliquer par le fait que:

* Apres thrombose d’ un S.M.C,la V.M.S reste
perméable; ce retour au point de départ ne fait que pérénise
un état hémodynamique qui existait avant le shunt. Alors que
S.S.R.D thrombose suprime définitivement la veine splénique.

La plus grande frequence des thromboses des S.M.C
s’explique par

¥ La grande frequence des ascites secondaire a la
lesion des pédicules lymphatiques:Mais ce risque peut etre
évité par une ligature soigneuse des pédicules lymphatiques.

¥ Le fait que S.M.C necessite g2 anastomoses
1’une entre le greffon et la V.C.1 et 1’ autre entre le
greffon et la V.M.S , alors que le S.S.R.D ne nécessite qu’
une anastomose.

La récidive hémorragique ne complique pas
obligatoirement la thrombose d’un shunt.Ceci peut
s’expliquer par le développement des anciennes anastomoses
et par 1’apparition de nouvelles crées par des adhérences

post-opératoires.
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OMBOSE /ETIOLOGIE

TOTAL:ESCA_

CAV= 2 CAB
BDC= 1 CA3
CIR=1 CAB
PHC— 1 CAE

Fig 86
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COMMENTAIRES DU CONTROLE FIBROSCOPIQUE ET PAR L’ IMAGERIE

* ECHOGRAPHIE :

L’ examen échographique est un examen fiable dans le
contréle post-opératoire de la perméabilité d’un shunt .

Cependant cet examen ne peut étre realisé dans les
ascites localisées ou généralisées car dans ces cas la il
est difficile de voir le shunt du fait qu’il soit entoure
par du liquide alors que lui méme est du liquide.

Cet examen permet de conclure que:
x Le greffon jugulaire interne, lorsqu’il est
perméable reste stable malgré sa déformation en besace

constaté lors du déclampage per-opératoire.

* Le shunt spléno-rénal distal augmente de calibre
A travers les différents contrdles .

* IMAGERIE PAR RESONNANCE MAGNETIQUE:

Cet examen est trés performant dans la visualisation
d’un shunt mesentérico-cave .Mais son colt et les
contraintes de cet examen ont font limités son utilisation.

* FIBROSCOPIE :

Le shunt mesenterico-cave agit plus rapidement que le
shunt spleno-renal distal pour decomprimer les varices.

Mais le shunt spleno-rénal distal est plus efficace a
long terme que le shunt mesenterico-cave.

CECI s'explique par:

¥ Le greffon jugulaire interne droit a un calibre
important (1,5 a Zcm)presque toujours supérieur au calibre
de la veine splénique,mais ce calibre reste stable avec le
temps.Donc 1’efficacitée a décomprimer les varices ne peut
gtre qu’immédiate et stable.
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¥ Le calibre du shunt spleno-rénal distal
augmente avec le temps .Ce qui explique son éfficacité
progressive et lente a decomprimer les varices
oesophagiennes.

* Aussi l’efficacité d’un shunt spléno-rénal
distal ne peut étre jugée qu’au dela du 6éme mois post-
opératoire ,c’est souligné la nécessité de réaliser les
contrdles fibroscopiques du 6éme et 12éme mois.



"~ CONCLUSION
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CONCLUSION

Au terme de cette étude prospéctive portant sur 29
hypertension portale de l’enfant taitées au service de
Chirurgie Pédiatrique de 1’'Hépital Central de
|’Armée, plusieurs commentaires peuvent étre porteés tant sur
la clinigque que |’imagerie et le traitement.

A- EPIDEMICLOGIE ET CLINIQUE:

Epidémiologiquement il n’y a pas d’aspect particulier
de 1’hypertension portale de ]l’enfant en Algérie tant sur la
répartition du sexe que la répartition géographique , la
fréquence et la cosanguinite.

L’étiologie de 1’hypertension portale de 1’enfant en
Algérie est domineée par les cavernomes portes,mais le fait
important est la grande fréquence des cavernomes
idiopathigues ol aucune cause pouvant expliquer la thrombose
n’est retrouvée.Cet aspect particulier des cavernomes portes
est retrouvé en Tunisie et en Inde ou le niveau de vie est
égal au notre,c’est souligné sur 1’intéret de rechercher
s'il n'existe pas de facteurs favorisant 1’apparition des
cavernomes portes liés A& un environnement défavorable ou a
des troubles hématologiques qui mériteraient d’étre
exploiter.Donc il serait interessant d’exploreée tous les
facteurs de coagulation de ces enfants & la recherche d’un
facteur pouvant expliquer la fréquence de ces cavernomes
idiopathiques.,

Clinigquement deux faits peuvent étre soulignes:

# l.a précocité d’expression ainsi que la
fréquence, la répétitivité des hémorragies dans les
cavernomes par rapport aux autres étiologics retrouvées dans
cette série rejoignent celle de la litterature;

¥ Le deuxiéme fait important est |’absence

dans cette série d’'hypertension portale sur cirrhose
biliaire secondaire & une cure chirurgicale d’atrésie des
voies biliaires.Ceci s’explique chez nous par le retard

dizmgnostic ocu 1’enfant décéde généralement avant
]’installation de l1’hypertension portale.

B- FIBROSCOPIE:

L’intéret de la fibroscopie dans le diagnostic de
|1’ hypertension portale et surtout dans le suivi post-
opératoire n’est plus a souligner.Actuellement il n’y a plus
de place au TOGD.
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11 faut souligné 1*7int&ret de rechercher les signes de
pré-rupture (taches cerises des varices avec aspect
congéstif de la muqueuse ),d’autant plus que chez nous
]"éloignement de certains malades et surtout l’absence d’une
couverture médicale en cas de rupture de varices nous
incitent a les rechercher et & réaliser des shunts
prophylactiques chez nos malades.

C- ECHOGRAPHIE:

L’ échographie est un examen trés performant dans le
diagnostic de 1’hypertension portale ,mais aussi dans la
cartographie vasculaire pré-opeératoire avec cependant
guelques remargques.

1°*) L’échographie peut dans le méme examen
apprécier plusieurs paramétres:

Le diamétre de la rate ;

L’aspect du foie;

La perméabilité des veines sus-hépatiques;
La perméabilité de la veine rénale et la
distance la séparant de la veine splénique;
¥ La perméabilité de la veine jugulaire
interne, la veine porte,la veine spléniqgue
et la veine mesentérique supérieure.

X XK XK X

Alors que ces differents paramétres étaient appréciés
par plusieurs examens d’opacification vasculaire néecessitant
le plus souvent une anesthésie générale avec une plus grande
irradiation et avec des risques propres a ces techniques qui
ne sont pas négligeables d’autant plus qu’ils sont souvent

réalisés chez des enfants en bas age.
Alors que |’artériographie présente des contres

indications propre & |’examen lui-méme (bonne coagulationlet
des contres indications propre a l’anesthésie générale.
L’échographie ne présente aucune contre indication mais
seulement une difficulté technique liée aux gaz intestinaux
qui géneraient le passage des ultra-sons.Mais 1’échographie
reste un examen opeérateur dépendant.

2°) L’échographie donne une appréciation
fraguementée du vaisseau pouvant parfois amené a des
confusions ou & des érreurs d’interprétation,en effet:

# La veine porte peut étre confondue avec
une grosse veine choledocienne qui épouse
le méme trajet qu’elle ,d’autant plus que
dans les cavernomes elle peut étr aussi
dilatée que la veine porte et parfois ménme
la dépassée.
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¥ La veine mesentérique supérieure paut étre
confondue avec une grosse veine pancreatico
duodénale;

* Par contre ne peut y avoir de sources
d’érreurs dans l’exploration de la veine
splénique.

3°) Ni l’échographie ,ni l'artériographie ne nous
ont permis d’apprécier en pré-opératoire l1’aspect et la
texture des vaisseaux étudiés.

DONC:

L'échographie peut étre un examen suffisant dans
exploration et la réalisation d’une cartographie
vasculaire dans les hypertensions portales par bloc intra et

i

sus hépatique.
Dans les cavernomes portes:

# L’échographie est un examen surffisant et
surtout pius performant que l’artériographie dans
1’explortaion de la veine splénique dans les splénomégalies
type 111 et 1V.

# Par contre |’artériographie est plus
performante que 1’échographie dans |’exploration de la veine
mesentérigque supérieure.

AUSST:

L'échographie gagnerait en fiabilité par l1’utilisation
de repéres fixes dans 1’appréciation de la veine
mesentérique supérieure

Une étude échographigque peut étre entamée dans ce but
et aussi & la recherche d’éléments d’appréciation de la
paroi vasculaire pouvant aider au diagnostic d’une
périphlébite,car parfois la veine est perméable mais atteint
par le processus de périphlébite pouvant compliqué le gest
chirurgicale.

D- TRAITEMENT:

Cette étude confirme la facilité d’exécution du shunt
mesentérico-cave par rapport au shunt spléno-rénal distal, du
fait de sa faible consommation de temps et de sang. Car
toute la difficulté d’exécution ainsi que la plus grande
consommation de sang du shunt spléno-rénal distal s'explique
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par la difficulté de dissection et de liguature des
collatérales pancreéatiques.

Par contre le shunt mesentérico-cave se complique plus
souvent que le shunt spléno-rénal distal d’ascite
généralisée qui augmente les risques du thrombose du shunt.
Donc un soin particulier doit étre donné dans la dissection
des pédicules lymphatiques et leur liguature soigneuse lors
de la réalisation d’un shunt mesentérico-cave.

Si une ascite est retrouvée en post-opératoire,un
contréle artériographique du shunt doit étre réaliser et si
le shunt est thrombosé il faut-intervenir rapidement dans
les 10 jours pour la désobstruction du shunt.

L’analyse des hémorragies post-opératoires reveéle:

¥ Toute récidive hémorragique post-opératoire
précoce n’est pas forcemment secondaire & une rupture des
varices oesophagiennes;d’ocl la nécessité de toujours
réaliser une fibroscopie en cas de récidive hémorragique
précoce.

¥ Une récidive hémorragique par rupture des
varices oesophagiennes n’est pas synonyme de thrombose et
gqu’une sténose de |’anastomose peut étre a l’origine de la
récidive hémorragique.Cette distinction est impaortante a
faire,car une sténose de [’anastomose peut étre traitée par
une dilatation sous cathétérisme sous condition que
|’ anastomose ait été réalisée par du fil non résorbable a
point séparés au niveau du mur antérieur et un hémisujet du
mur posteéerieur.

Le shunt mesentérico-cave a une tendance plus grande a
la récidive hémorragique que le shunt spléno-rénal distal
avec un risque de thrombose plus grand.

Le shunt mesentérico-cave agit plus rapidement sur les
varices que le shunt spléno-rénal distal qui lui met plus de
temps.Ceci permet de conclure que la fibroscopie du 3éme et
6éme mois post-opératoire ne peut préjuger de l'efficacite
d’un shunt spléno-rénal distal alors qu’elle peut préjuger
de 1’efficacité d’un shunt mesentérico-cave.

Le shunt mesentérico-cave se comporte comme un shunt
porto-cave avec déviation de tous le flux lorsqu’il est
réalisé sur une cirhhose.Donc devant toute cirrhose et avant
tout shunt il est nécessaire de réaliser une écho-doppler
afin d’apprécié la direction du flux.
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Le contrale échographigue du shunt est fiable a 99%. Le
controle du shunt mesenterico-cave par 1’ imagerie ,par
résonance magnétique donne beaucoup d'espoir par rapport a
1’ échographie,mais son coft le- rend actuel lement
inaccessible.
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ANNEXE 1 : FIBROSCCPIE

DATE :

OPERATEUR

PREMEDICATION:
SUJET A JEUN
PREMEDICATION OUI/NON
TYPE DE PREMEDICATION

MATERIEL :

RESULTATS

¥ OESOGASTRODUODENOSCOPIE TOTALE: OUI/NON
¥ DESCRIPTION DES VARICES

1> LOCALISATION

* OESOPHAGE SO0US CARDIALE :
1/3 SUP
1/3 MOY.
1/3 INF.
2) TAILLE G1I GII GIII
3) NOMBRE
4) ASPECT MUQUEUSE
CONGESTIF

TELANGIECTASIQUE
* ECCHYMOTIQUE

5) HEMORRAGIE: OUI/NON

N B : GRADE DES VARICES (198 bis)
Varice Grade I ) varice de petite taille
Varice Grade 11 s varice de taille moyenne

|

Varice Grade II1 s varice de grande taille
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ANNEXE 2 : ECHOGRAPHIE

I FOIE: ECHOSTRUCTURE
ASPECT SEGMENT |1
ASPECT PARTICULIER

I1 CALIBRE VEINE CAVE INFERIEURE (mesurée en regard du tronc
porte:

INSPIRATITON

EXPIRATION
1Tl QALIBRE VEINES SUS-HEPATIQUES (& un centimétre de

1ostium:

VISIBLE AU | NON
i DROITE aul NGN
w5« H GAUCHE : OuU NGN
S MEL I ANE 2 Ui NON
IV VEINE PORTE:
[SIBLE 5 NON : CAVERNOME PORTAL OUI / NON

oul : CALIBRE:

BIFIRCATION PUORTALE : MISIBLE OQUI /NON
DERIVATION OUI/ NON

V PETIT EP!PLOON:

EPAISS ] : OUI /NON
EPAT1SSEUR :

VI VEINE SPLENJQUE:

VISIBLE : NON
Oul: CALIBRE AU NIVEAU DU HILE:
CALIBRE EN REGARD PANCREAS:
TORTUEUSE: OQUI/NON
DERIVATION : OUI/NON

VII VEINE MESENTERIQUE SUPERIEURE:

VIS IBLE : NON
ouUl

AL IBRE
VERIVATION: QUIZNON

{
1
i
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VEINE RENALE GAUCHE:

CALIBRE
LONGUEUR :
DISTANCE VEINE RENALE/ VEINE SPLENIQUE.
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RESUME

Notre travail porte sur 29 hypertensions portales de
|"enfant traités et suivies dans le service durant une
période de deux ans et demi (1989-1992).11 s’agit d’une
étude prospéctive .

l.a prédominance des cavernomes portes reste le
caractére dominant de ces dossiers.L’échcgraphic est un
éxamen utile dans la visualisation de la veine
splénique,mais non fiable pour la veine mésentérique
supérieure .Le shunt spléno rénal distal est de réalisation
plus difficile que le shunt mésenterico~cave ,mais il a une
bonne perméabilité a long terme
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