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Résumé

Introduction : le cavernome porte constitue une cause majeure d’hypertension portale chez I’enfant. Le
diagnostic repose essentiellement sur les données de I’imagerie. Celle-ci occupe aussi une place
prépondérante dans le suivi et la surveillance des éventuelles complications.

Patients et méthodes : étude rétrospective menée de 2005 a 2016 colligeant tous les patients suivis pour un
cavernome porte. Résultats : sept cas ont été colligés. L’age moyen est de 5 ans (extrémes :1 mois-13 ans).
Le motif d’hospitalisation était dominé par les signes d’hypertension portale retrouvés dans six cas, un ictere
cholestatique dans un seul cas. Le diagnostic de cavernome porte était porté par I’échographie-doppler
abdominale dans tous les cas. Un complément par une TDM abdominale était effectué dans 6 cas, et une
bilio-IRM dans 2 cas. Conclusion: L’imagerie abdominale constitue un examen fondamental dans le
diagnostic positif du cavernome porte et dans le suivi et la surveillance des complications.

Mots clés : Cavernome porte ; Hypertension portale ; Imagerie abdominale ; Enfant.

Abstract

Background: Portal cavernoma is a major cause of portal hypertension in paediatric population. The
diagnosis is easily done on the basis of radiological results due to the recent advances in imaging modalities.
It has also an important role in the survey providing clear informations about the local evolution and
complications. Patients and methods: retrospective study between 2005 to 2016 of children diagnosed
with portal cavernoma. Results: seven patients were included in the study. The mean age was 5-year-old
(range: 1month-13years). The main cause of admission was the portal hypertension signs, and cholestatic
jaundice or one case. The diagnosis of portal cavernoma was based on the Doppler-sonography with all our
patients. Computed tomography was indicated in 6 cases and a MR-cholangiography in 2 cases.

Conclusion: abdominal imaging is fundamental to the diagnosis of portal cavernoma. It has also a major
importance in the monitoring of any complications so that the appropriate treatment can be defined.

Key words: Portal cavernoma ; Portal hypertension ; Imagery ; Child.
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INTRODUCTION

Le cavernome porte est un réseau formé de veines,
dont le développement se fait progressivement avec
le temps sur un foie sain ou peu fibreux [1]. Il est la
conséquence d’une occlusion thrombotique,
toujours chronique du systeme porte extrahépatique
qui devient ainsi remplacé par des collatérales
porto-portes a flux hépatopete [2].

Chez I’enfant, des antécédents de cathétérisme
ombilical ou d’exsanguino-transfusion néonatale
peuvent étre notés constituant I’étiologie du
cavernome porte. L’infection ombilicale néonatale
peut également étre a I’origine d’une thrombose
porte extrahépatique [3,4]. Cependant, environ
50% demeurent idiopathiques [3].

Les signes cliniques ainsi que biologiques se
rapportant souvent a I’hypertension portale, le
diagnostic du cavernome porte repose ainsi
essentiellement sur I’imagerie [2]. Celle-ci
constitue également un moyen de surveillance des
complications et de I’évolution locale.

PATIENTS ET METHODES

Il s’agit d’une étude rétrospective colligeant tous
les patients suivis dans notre service pour un
cavernome porte sur une période de 12 ans allant
de 2005 a 2016.

Plusieurs données ont été relevées : I’age, le sexe,
les antécédents de consanguinité parentale et
d’hospitalisation néonatale avec la mise ou non
d’un cathéter ombilical, le motif d’hospitalisation,
les données biologiques et les résultats des
différents examens radiologiques demandés dans le
cadre diagnostique, évolutif ou en pré-opératoire.

RESULTATS

Sept cas ont été colligés. L’age des patients est
compris entre 1mois et 13 ans avec une moyenne
d’age de 05 ans. On note une nette prédominance
masculine avec un sex-ratio de 1,5. Les antécédents
de consanguinité parentale étaient trouvés dans

trois cas. Cing cas avaient des antécédents
d’hospitalisation néonatale, avec notion de
cathétérisme ombilical dans 3 cas. Aucun

antécédent de thrombophilie n’a été trouvé dans la
famille.

Le motif d’hospitalisation était dominé par les
signes de I’hypertension portale retrouvés chez six
cas avec une splénomégalie chez quatre patients et
I’hémorragie digestive faite d’hématémeése dans
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deux cas. Par ailleurs, un seul cas s’est présenté
pour un ictere cholestatique.

Sur le plan biologique, la NFS a révélé une
pancytopénie dans 6 cas témoignant d’un
hypersplénisme.

Le bilan d’hémostase réalisé chez tous nos patients
est revenu perturbé dans cing cas avec un taux de

prothrombine et une fonction plaquettaire
diminuée.

Le bilan de thrombophilie était négatif chez tous
les patients.

L’exploration endoscopique réalisée dans tous les
cas, a oObjectivé la présence de varices

oesophagiennes grade Il dans six cas.

Le diagnostic positif a été porté dans tous les cas
par la visualisation du cavernome porte a
I’échodoppler. Le diagnostic était fait sur des
signes directs montrant des structures vasculaires
serpigineuses au niveau du hile hépatique chez tous
les cas et des signes indirects faits d’une
vascularisation porto-portale dans quatre cas et une

splénomégalie homogéne dans tous les cas.
L’exploration hépatique a montré un foie
d’échogénicité homogene dans six cas et

hétérogéne dans un seul cas. L’angio-scanner était
réalisé chez tous les cas en vue diagnostique et en
préopératoire chez deux cas. L’IRM hépatobiliaire
était réalisée chez deux cas dont I’indication était le
diagnostic positif dans un cas, et pour le diagnostic
de cholangite sclérosante dans I’autre.

L’étude de la perméabilité du REX était demandée
chez tous les patients, faite par un écho-doppler
chez tous les cas, par une angio-TDM dans un seul
cas. Cing cas avaient des Rex perméables. Dans les
deux autres cas le flux était absent.

Une intervention  chirurgicale  (dérivation
meésentérico-Rex) a été effectuée chez les cing cas
avec succes dans quatre cas. L’autre cas avait une
Rex gréle.

DISCUSSION

La présence d’un obstacle portal infra-hépatique
induit le développement d’une circulation porto-
porte permettant ainsi de le contourner [5]. Le
cavernome porte, ainsi, est un réseau veineux qui
témoigne de I’évolution chronique de la thrombose
portale et qui peut apparaitre environ 20 jours
apres I’événement initial (entre 1 semaine et 3
mois) [6]

Ce réseau veineux de suppléance tend a rejoindre
les branches portes intrahépatiques [7] afin de
maintenir un flux portal compensateur [8].
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Ces collatérales porto-portes sont formées via les
deux plexus veineux de I’arbre biliaire : le plexus
paracholédocien et le plexus épicholédocien qui se
trouvent alors dilatés [9,10]. Cependant, le
développement de cette circulation collatérale reste
insuffisant d’ou la formation de shunts porto-
systémique, empruntant la veine gastrique gauche
et les veines périspléniques [9-13].

Chez I’enfant le cavernome porte constitue une
cause majeure d’hypertension portale. De ce fait,
I’hémorragie digestive haute par rupture des
varices cesophagiennes ou gastriques, le retard de
croissance et les douleurs abdominales sont les
signes cliniques révélateurs les plus fréquents [14].
L ascite, ainsi que I’encéphalopathie hépatique sont
rarement retrouvées [15].

Dans notre série, six cas se sont présentés pour des
signes d’hypertension portale.

Biologiquement, un hypersplénisme est
fréquemment noté [2] ; il a été observé dans deux
cas dans notre série. Il peut s’y associer aussi une
diminution du taux de prothrombine et une
altération de la fonction plaquettaire secondaire a
un mécanisme de consommation intravasculaire
disséminée au sein des capillaires du cavernome

[14,16].
Etant suspecté devant ce tableau clinico-
biologique, le diagnostic du cavernome sera

facilement porté sur les données de I’imagerie.
L’écho-doppler constitue, en fait, I’examen de
premiére intention [7], effectué dans tous les cas de
notre série.

Cet examen peut montrer une disparition totale ou
partielle de la veine porte apparaissant ainsi sous la
forme d’une mince bande calcifiée [7], trés difficile
a visualiser [17]. Ses parois sont faiblement
modulées par la respiration perdant alors leurs
cinétiques respiratoires [7,18].

L’écho-doppler permet aussi la mise en évidence
des dérivations porto-systémiques, essentiellement
spléno-rénales directes et indirectes, une dilatation
de la veine gastrique gauche, une splénomégalie et
rarement une ascite [8,18].

En doppler couleur, le cavernome apparait sous la
forme de petites images serpigineuses dans le hile
hépatique. Le flux est de type porte, hépatopéte, de
basse vélocité et démodulé en doppler pulsé [7]
(figurel et 2)

Ces images ont été retrouvées chez tous les cas,
associées dans quatre cas a des signes
d’hypertension portale.

L’artérialisation du parenchyme hépatique est un
signe indirect important se traduisant par des
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vélocités artérielles augmentées et un indice de
résistance artériel tres bas [18].

Enfin, une modification de la morphologie
hépatique peut également étre un signe indirect de
thrombose portale  chronique. On  trouve
notamment une hypertrophie des zones centrales
(le lobe caudé et le segment V), associée a une
atrophie des segments périphériques (lobe gauche
et le secteur postérieur du lobe droit) [19]

La tomodensitométrie hélicoidale retrouve les
mémes aspects que I’échographie mais elle permet
une étude plus précise de I’extension du cavernome
aux vaisseaux splanchniques ainsi que I’évaluation
de son étendue. Elle constitue alors le meilleur
moyen pour explorer le cavernome porte due a sa
meilleure résolution spatiale [18,20]. (Figure 3).
Elle a été indiquée chez tous les cas dans notre
série.

La bili-IRM est indiquée dans
retentissement sur les voies biliaires [7].
En fait, I’extension du réseau veineux et de
I’ischémie ,engendrés par le cavernome porte,
induisent des modifications de la paroi des voies
biliaires appelée biliopathie portale ou encore
pseudo-cholangite sclérosante [21,22]. 1l s’agit
d’une complication trés souvent asymptomatique et
d’apparition tres tardive [2,21]. L’IRM permet dans
ce cas une analyse fine de I’arbre biliaire [5] et elle
montre de multiples sténoses de nature fibreuse
notées dans environ 84% des cas avec des
dilatations en amont [13] et une désaxation de la
voie biliaire principale mais sans interruption de la
lumiére biliaire [7].

Enfin, les moyens d’imagerie notamment Ila
tomodensitométrie occupent une place majeure
dans la conduite thérapeutique en renseignant sur le
calibre de la branche portale gauche et de la veine
meésentérique supérieure. En cas de bon calibre, un
shunt mésentérico-REX (anastomose entre la
branche portale gauche et la veine mésentérique
supérieure) peut étre indiqué [11, 23].

I’étude du

TRV LIVER PORTAL

Figure 1: échographie abdominale : Transformation
cavernomateuse du tronc porte.
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Figure 2: Echo-doppler abdominale montrant un
lacis vasculaire du hile hépatique avec conservation
d’un flux hépatopéte.

Figure 1: TDM abdominale: thrombose du tronc
porte et cavernome porte avec un réseau veineux
collatéral, splénomégalie et une ascite

CONCLUSION

Le cavernome porte est I’une des principales
étiologies de thrombose portale extra-hépatique
chez I’enfant. Les signes cliniques ainsi que
biologiques se rapportent le plus souvent a
I’hypertension  portale faisant suspecter le
diagnostic. L’imagerie constitue de ce fait le
meilleur moyen diagnostique ainsi qu’un principal
outil de surveillance et de suivi au long cours.
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