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Prise en charge chirurgicale d’un cavernome portal révélé par une hé-
morragie digestive : a propos d’un cas
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Surgical management of a portal cavernoma revealed by digestive hemorrhage: a case study
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RESUME

Introduction : Le cavernome portal est un réseau formé de veines initialement millimétriques devenues dilatées, au sein duquel chemine un sang
portal hépatopéte. Il est dii & une occlusion chronique, thrombotique, du systéme porte extra- hépatique. Ces veines devenues tortueuses ne peuvent
plus assurer le drainage de 1’ensemble de la circulation splanchnique entrainant 1’hypertension portale. C’est une cause majeur d hypertension por-
tale pré ou infra-hépatique chez les enfants. La gravité est surtout liée au syndrome anémique et hémorragique sévere. Observations : Nous rappor-
tons un cas suivi dans le service de Chirurgie Pédiatrique du Centre Hospitalier Universitaire Joseph Ravoahangy Andrianavalona, Antananarivo.
Le patient est admis pour hémorragie digestive mixte avec un syndrome hémorragique sévére, un taux d’hémoglobine a 4g/dl et un taux de plaquette
de 50Giga/l. La fibroscopie digestive haute avait montré des varices aesophagiennes de grade III. Le scanner abdomino-pelvien a montré un caver-
nome portal pré-hilaire avec une splénomégalie stade III. Outre les mesures de réanimation, la prise en charge a été chirurgicale par une dérivation
porto-systémique. Une anastomose termino-latérale mésaraico-rénale gauche a été pratiquée et les suites opératoires étaient simples. Conclusion :
L’intervention chirurgicale permet une reperfusion portale ou une dérivation porto-systémique souvent de bonne évolution sans récidives hémorra-
giques. La prise en charge précoce est toute fois souhaitée devant la gravité de cette maladie.

Mots clés : Cavernome portal - Dérivation portosystémique - Echographie abdominale - Endoscopie - Enfant - Scanner abdominal.

ABSTRACT

Background: The portal cavernoma is of initially millimeter-shaped veins that have become dilated, within which a hepatopetous portal blood tra-
vels. It is due to chronic thrombotic occlusion of the extrahepatic portal system. These veins become tortuous can no longer ensure the drainage of
the entire splanchnic circulation resulting in portal hypertension. It is a major cause of pre- or infra-hepatic portal hypertension in children. The
severity is mainly related to the severe anemic and hemorrhagic syndrome. Observations: We report a case of patient in Pediatric Surgery Unit of
the Joseph Ravoahangy Andrianavalona Academic Medical Center (Ampefiloha, Antananarivo). The patient is admitted for mixed gastrointestinal
bleeding with severe haemorrhagic syndrome, with 4g/dl of haemoglobin and 50Giga/l of blood platelet count. Upper gastroscopic fibroscopy
showed stage III oesophageal varices. The abdominal-pelvic CT scan showed a pre-hilar portal cavernoma with stage I1I splenomegaly. The mana-
gement was surgical by a porto-systemic derivation. Left mesaric-renal end-lateral anastomosis was performed and the follow-up was simple. Con-
clusion: The surgical procedure allows a portal reperfusion or a porto-systemic derivation often of good evolution without hemorrhagic recurrences.
Early management is always desirable in view of the severity of this disease.

Keywords: Portal cavernoma - Surgical portosystemic shunt - Abdominal ultrasonography - Endoscopy - Child - Abdominal CT scan.

INTRODUCTION hémorragique. L’état général du patient était altéré
avec une splénomégalie palpée de stade III et une as-
cite par le signe de flot positif. Toutefois, 1’abdomen
est souple et le reste de ’examen est normal. Le bilan
biologique retrouvait une anémie sévere avec un taux
d’hémoglobine a 4g/dl hypochrome, un taux de pla-
quettes a 50Giga/l, les fonctions rénales et hépatiques
étaient normales. La fibroscopie digestive haute mon-
trait des varices cesophagiennes de grade III avec
signes rouges, une gastropathie d’hypertension portale
et une varice gastrique isolée. L’échographie abdomi-
nale a mis en évidence une splénomégalic homogeéne
de grade III. Le scanner abdominal confirmait le ca-

Le cavernome portal est un réseau formé de veines
initialement millimétriques devenues dilatées, au sein
duquel chemine un sang portal hépatopéte. Il est di a
une occlusion chronique, thrombotique, du systéme
porte extra- hépatique. Ces veines devenues tortueuses
ne peuvent plus assurer le drainage de I’ensemble de la
circulation splanchnique entrainant 1’hypertension
portale. C’est une cause majeure d’hypertension por-
tale pré ou infra-hépatique [1]. La gravité est surtout
liée au syndrome anémique et hémorragique sévére.
Nous rapportons un cas suivi dans le service de Chi-
rurgie Pédiatrique du Centre Hospitalier Universitaire
Joseph Ravoahangy Andrianavalona (CHUJRA), An-
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vernome porte pré-hilaire associé a un syndrome d’hy-
pertension portale avec une rate accessoire et une as-
cite de moyenne abondance (cf. Figure 1). Sur le plan
thérapeutique, outre les mesures de réanimation, une
transfusion sanguine par du sang total frais a été effec-
tuée et il n’a pas été mis sous bétabloquant. Il n’a pas
bénéficié d’une ligature des varices cesophagiennes.
L’intervention chirurgicale a été effectuée aprés mise
en condition en réanimation. Une laparotomie explora-
trice a été effectuée, se terminant par une splénectomie
et une anastomose mésaraico-rénale gauche termino-
latérale. Les veines portales et spléniques étaient tur-
gescentes et trés fragiles. Les suites opératoires étaient
simples. L’anastomose aprés controle échographique
était fonctionnelle. Les bilans sanguins de controle
postopératoire (hémogramme, hémostase, rénal et hé-
patique) étaient normaux.

Figure 1 : Scanner abdominal montrant le cavernome
portal (marqué en « X »).

DISCUSSION

Le cavernome portal est une obstruction veineuse
portale chronique extra-hépatique qui représente 80%
des cas d’hypertension portale. Le taux de morbidité
est encore tres €élevé du fait de la sévérité du syndrome
hémorragique di aux varices cesophagiennes [2]. Aux
Etats-Unis, son incidence est de 1% [3]. Dans une
étude effectuée au Maroc, 1’incidence de la maladie
était a peu prés de 4 cas par an avec une intervention
chirurgicale de 1 cas par an [4]. Dans notre cas, on a
eu 2 cas durant trois années. Le diagnostic se fait dans
I’enfance dans la plupart des cas rapportés [S]. Il y a
une prédominance masculine dans la plupart des séries
[6]. Les autres manifestations cliniques, telles que la
douleur abdominale et le retard de croissance n’ont pas
¢été objectivées chez notre patient. Pourtant, elles sont
fréquentes dans la littérature [7]. A part ’anémie sé-
veére, on a noté un taux de plaquettes trés diminué. Ces
anomalies seraient secondaires a une surconsommation
par un mécanisme de coagulation intravasculaire dis-
séminée au sein des capillaires formant le cavernome
[8]. La fibroscopie digestive haute objective dans 90 a
95% des cas des varices cesophagiennes [9]. L’obs-
truction veineuse portale, a I'exception des malforma-
tions vasculaires, peut étre causée par des trauma-
tismes de la veine porte lors des cathétérismes de la
veine ombilicale. Notre patient n’a pas eu de notion de

cathétérisme, ni autres traumatismes pouvant expliquer
I’apparition du cavernome portal [10]. Le diagnostic a
été posé par le scanner abdominal qui avait montré un
important réseau veineux tortueux de type portal au
niveau du hile hépatique (cf. Figure 1). Dans la littéra-
ture, le traitement symptomatique par du bétabloquant
et par de la sclérothérapie ou ligature élastique des
varices cesophagiennes est efficace, mais il y a tou-
jours un risque de récidive. Une dérivation porto systé-
mique ou une reperfusion portale sont aussi pratiquées
[2]. Notre patient n’était pas sous bétabloquant et n’a
pas eu de ligature des varices cesophagiennes, ni de
sclérothérapie. On a effectué¢ une dérivation porto sys-
témique mésaraico-rénale termino-latérale. Nous pou-
vons effectuer des interventions non dérivatoires, des
dérivations porto-caves qui visent a baisser la pression
portale en contournant l'obstacle, pré hépatique et le
pontage mésentérico-rénal ou reperfusion portale [11,
12]. Dans une étude au Maroc, sur 7 enfants hospitali-
sés d’un cavernome portal, ils ont effectué une anasto-
mose spléno-rénale distale (ASRD) dans 2 cas, une
anastomose spléno-cave dans 1 cas, une anastomose
mésentérico-cave dans 2 cas et une splénectomie dans
2 cas. Au terme d’un suivi de 21 mois en moyenne,
I’évolution était globalement bonne avec des shunts
perméables, une régression de 1’hypersplénisme et une
absence de récidives hémorragiques dans 6 cas (86%).
Une thrombose portale est survenue dans 2 cas, une
fois suite a une splénectomie et dans 1’autre, suite a
une ASRD [4]. Dans notre cas, les suites opératoires
étaient simples avec normalisation des bilans.

CONCLUSION

Le cavernome porte est une pathologie assez fré-
quente en pédiatrie. Son diagnostic est obtenu par
I’imagerie. Le traitement est souvent symptomatique
mais le risque de récidive est toujours constant.
L’intervention chirurgicale permet une reperfusion
portale ou une dérivation porto-systémique souvent de
bonne évolution sans récidives hémorragiques. La
prise en charge précoce est toutefois souhaitée devant
la gravité de cette maladie.
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