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MM 41 ans

Thrombose aigue porto mésentérique 2009
SMP JAK 2 positif

VO grade 3

2010 Cholestase

PBH Fibrose « biliaire » F 3


















raitement par Delursan 10 mg/kg/jr

"entative de CPRE n 1 hémorragie cataclysmique
Ascite, insuffisance hepatique

Dénutrition et prurit+++:

CPRE N 2

Prothese biliaire

Bilirubine 60 micromoles normalisée en 2 mois













Diagnostic pas toujours facile

Evolution rapide des complications hépatiques
— Cirrhose biliaire 2ndaire?

— VPQO?

Associé a HTP et a thrombose extensive

Traitement endoscopique régression rapide des
lesions



Mecanisme cholangiopathie

portale
Régression Iésions biliaires apres SPSS N=5
Oui = Compression 3
Non ou partielle = Ischémique 2

Radha gastrointest endosc 1999



Figure 4. A, Cholangiogram showing indentations {armows) in common hepatic dust. B, Disappearance of indentations after
shunt surgery.

Radha gastrointest endosc 1999



Figure 5. A, Cholangicgram showing ectasia of left and common hepatic duct {arrowheads) and angulation of common hepat-
Ic duct (arrow). B, Post-shunt cholangiogram showing no reversal of these changes (arrowheads, ectasias: arrow, angulation),

Radha gastrointest endosc 1999




Prévalence des anomalies biliaires a
I'imagerie et des symptomes

N=77 Anomalies Symptomes
biliaires/séveres biliaires %
%
A 1 an thrombose 68/33 18
aigle portale
Cavernome 80 a 92/57 22 a 28
portale

Condat hepatology 2003, Llop Gut 2011



A 5 ans

N=52

Cholangiopathie
symptomatique %

Aspect imagerie

Thrombose aigle
portale

Cavernome
portale

19

Tous grade 3

Tous grade 3

Llop Gut 2011



Symptomes et complications N=94

%

Cholestase

Ictere obstructif

Calculs VBP/angiocholite

Calcul vésicule, sludge/cholecystite
Cirrhose biliaire secondaire

Complications de 'HTP
Ascite
Varices oesophagiennes

50

8/4

0.5

10
80

Condat hepatology 2003, Llop Gut 2011, Malkan, Gastrointest Endosc 1999



Sténoses biliaires par
compression des veines
du cavernome

Aspect
pseudo-
tumoral



Désaxation de la voie biliaire principale sans
Interruption de la lumiere biliaire



Classification par grade

Grade | Grade I Grade 11 (50%)

Irrégularités Sténoses Stenoses
sans dilatation avec dilatation
Stabilite de I’anomalie biliaire dans le temps @
Symptomatigue

Llop E et al. Gut 2011



Facteurs associés aux symptomes biliaires

SB + SB —
(n=7) (n=18)

Durée d’evolution (annees) 15 (4-49) 4 (0-44) <0,05
ATCD de rupture de VO 4 (57) 2 (11) <0,05

Stéenose biliaire avec

dilatation (grade 3) 7(100) 9 (50) <0,05

Condat hepatology 2003, Llop Gut 2011



Traitement médical

e Anticoagulants ?
— A priori pas d’effet (Pas d’evaluation)

symptomatiques asymptomatiques

Anticoagulants 50% 45%

* Acide urso déoxycholigue
— 5 patients traites guéris (douleurs biliaires et cholestase)
— 5 patients en association drainage biliaire gueris
— Pourrait diminuer le risque de recidive

Llop Gut 2011, Condat hepatology 2003



Traltement endoscopique

* Petites séries, associé ou non acide Urso
— Efficacité 30 a 80%
— Sphinctérotomie pour calcul VBP
— Prothese biliaire pour calibrer sténoses biliaires
— En moyenne 5 procédures / patients

o Complications 10%
— Angiocholite
— Hémobilie

Dumortier, endoscopy 2000, Bahtia gastrointestinal endoscopy 1995, Llop 2011



TIPS

* Expérience limitée dans le cavernome

* 4 patients avalent indication pour biliopathie
portale

Faisabilité Efficacite Complications

15/19 13/14 2114

Senzolo AP&T 2006. Wils J Clin Gastroenterol 2009, Fanelli Dig Liver Dis 2010



Traitement chirurgical N=19

. Drainage biliaire si angiocholite
. SPSS N=10

. Anastomose bilio digestive si persistance
symptomes ou calculs N=5

. Sile SPSS non realisable(extension
thrombose),

drainage biliaire radiologique/endoscopique N=5
ou chirurgicale N=4

Vibert E et al. Ann Surg 2007; 246: 97.



SPSS n=10 Drainage biliaire n=5
Bilio-digestive n=4
morbidite 27% Suites simples
2 thromboses
anastomose
Récidive 5/10 2/5
symptomes 5 bilio digestive 4/4
biliaires 1 fistule biliaire
déces 2 autre cause 1 post opératoire

Vibert E et al. Ann Surg 2007; 246: 97.



Transplantation

e Hépatique
— Dissection difficile
— Ischémie froide prolongéee

— Extension thrombus veine mésentérigue facteur
limitant (transposition cave, anstomoses reno-
portes)

* Hépatique et gréle ou multiviscérale si
thrombose meésentérigue et splénique

Hajdu live transpl 2007, Tzakis clin transpl 2009



Conclusion

« Complication fréquente mais rarement
symptomatiqgue du cavernome porte

o Symptomatique quand sténose/dilatation

e Traitement
— Ne traiter que les patients symptomatiques pas les
Images
— Penser au traitement de 'HTP et de la cause du
cavernome

— par etape en fonction de la réponse au traitement



Manifestations cliniques N& Acide ursodéoxycholique

o

TtHTP _
Cause cavernome Tt endoscopique
Acide ursodéoxycholique J
Echec traitement
Dérivation porto sytémique J

chirurgicale ou TIPS

o

Echec traitement

o

Transplantation (ou dérivation bilio
digestive)



