RECOMMANDATIONS POUR LA PRISE EN CHARGE DES

PATIENTS AYANT UN SYNDROME DE BUDD CHIARI

Définition

Un groupe d’experts internationaux a recommandé [I’utilisation de I’éponyme
« syndrome de Budd-Chiari » (SBC), pour désigner « I’obstruction du drainage veineux
hépatique » indépendamment du site ou du mécanisme de I’obstruction (1, 2). Les affections
cardiaques et péricardiques, et le syndrome d’obstruction sinusoidale sont exclus de cette
définition. Le syndrome de Budd-Chiari est une maladie rare dans des populations ayant un
niveau de vie élevée. Au contraire, c’est une cause fréquente d’hospitalisation dans des

populations défavorisées. (3)

L’obstruction du drainage veineux hépatique doit étre classée selon le niveau de
I’obstruction: petites veines hépatiques (PVH), grosses veines hépatiques (GVH), veine cave
inférieure) (Figure 1). Il est fréquent que, chez le méme malade, différents niveaux
d’obstruction  soient associés. Des différences de répartition géographique et de
manifestations cliniques distinguent ces différentes niveaux d’obstruction Ainsi, I’obstruction
pure de la veine cave inférieure, ou I’obstruction combinée de la veine cave inférieure et des
veines hépatiques prédominent en Asie, alors que I’ obstruction pure des veines hépatiques

prédomine dans les pays occidentaux. (4)(5)



Figurel-Obstruction du drainage veineux hépatique
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Causes

On distingue le SBC secondaire, d a une compression ou une invasion par une lésion
dont I’origine est en dehors des veines (tumeur bénigne ou maligne, abces, kyste, etc..) ; et le

SBC primitif dd a une atteinte primitive de la veine (thrombose ou phlébite).

Syndrome de Budd Chiari secondaire

Le carcinome hépatocellulaire, I’adénocarcinome du rein et de la surrénale,
I’hémangiosarcome primitif du foie, I’hémangioendothéliome épithéloide, le sarcome de la
veine cave inférieure et le myxome de I’oreillette droite, I’échinococcose alvéolaire, peuvent

envahir les voies de drainage veineux hépatique et provoquer un SBC. (4)



Les kystes parasitaires et non parasitaires, ainsi que les abcés peuvent induire une

compression et une thrombose des voies de drainage veineux hépatique (6, 7).

De gros nodules d’hyperplasie nodulaire focale ayant une localisation centrale peuvent
causer une compression des veines hépatiques (8). Une compression ou une sténose des
veines hépatiques peuvent se produire a la suite d’une résection hépatique ou d’une

transplantation (9).

Le SBC peut apparaitre aprés un traumatisme fermé de I’abdomen, soit du fait d’une
compression par un hématome intrahépatique, soit du fait d’une thrombose de la veine cave
inferieure secondaire au traumatisme, ou d’une hernie du foie a travers le diaphragme rompu

(10-12).

Syndrome de Budd Chiari primitif

Les facteurs locaux qui induisent la thrombose des veines hépatiques ne sont pas
identifiés dans la plupart des cas. Les traumatismes fermés de I’abdomen, les abces amibiens
et bactériens, la polykystose hépatique peuvent étre la cause thrombose des veines hépatiques
ou de la veinecave inférieure. Cependant, ces facteurs locaux ne sont présents que chez une
minorité des patients avec une thrombose des veines hépatiques ou de la veine cave inférieure

(13, 14).

L’exploration systématique des facteurs de risque de thrombose veineuse a permis
d’identifier des facteurs de thrombophilie aussi bien en Asie que dans les pays occidentaux.

Les principaux facteurs de risque identifiés au cours du SBC et de la thrombose de la veine



porte sont présentés dans le tableau 1 (13, 15-24). Le SBC était associé a un syndrome
myéloprolifératif dans environ la moitié des cas lorsque le diagnostic était base sur des
critéres sensibles, sans tenir compte de la numération sanguine périphérique. Les marqueurs
de syndrome myéloprolifératif les mieux évalués dans cette situation On été la mise en
évidence (a) de «clusters» de mégacaryocytes dystrophiques sur la biopsie ostéomédullaire
(25) ; (b) de colonies érythrocytaires ou mégacaryocytaires spontanées apres mise en culture
de la moelle osseuse ou de sang circulant (18, 20, 26) ; et, de facon plus commode, la
détection de la mutation V617F de la tyrosine kinase JAK 2 dans les cellules sanguines (15,
16, 27, 28). 1l n’existe qu’un chevauchement partiel de la détection de la mutation JAK2, des
signes histologiques ostéomédullaires, et des colonies érythrocytaires et mégacaryocytaires
(16, 27, 29). Cependant, lorsque les résultats de la biopsie ostéomeédullaire et de la recheche
de la mutation de JAK2 sont pris en compte, I’intérét de la culture des précurseurs

érythroblastique parait tres limitée (Kiladjian).

La mutation du facteur V Leiden et du géne G20210A de la prothrombine ont été
associés au SBC, avec des odds ratio respectifs d’environ 12 et 2. Chez des patients ayant un
SBC, I’atteinte hépatique géne la distinction entre un deficit primitif en protéine C, en
protéine S ou en antithrombine, et une diminution des inhibiteurs secondaires a I’insuffisance
de synthese hépatique. Les anticorps antiphospholipides sont présents chez 10 a 30% des
patients ayant un SBC, et un anticoagulant lupique ou des anticorps antibéta-2-glycoprotéine
chez une proportion moins élevée (environ 4 a 5%) (30, 31). Cependant des anticorps
anticardiolipides peuvent étre trouvés chez une proportion similaire (20 a 31%) des patients
avec une maladie chroniques du foie d’autre origine, ce qui suggére que ces anticorps
anticardiolipides ont peu de spécificité dans le contexte d’une maladie du foie (30-32).
L’hyperhomocystéinemie, est également difficile a interpréter comme facteur de risque du

SBC, car une hyperhomocystéinémie est tres fréquente chez des patients ayant une maladie du



foie quelle qu’en soit la cause (33). Les études de prévalence de la mutation homozygote
C677Tde la méthyléne tétrahydrofolate réductase (MTHFR) sont limitées et leurs résultats

discordants (13, 34).

Parmi les autres facteurs de risque de SBC figurent des maladies acquises rares,
comme I’hémoglobinurie paroxystique nocturne (35, 36), la maladie de Behcet(17) , les
syndromes hyperéosinophiliques (37), les veinulites granulomateuses (38), la rectocolite
hémorragique (39). L’association du SBC avec la contraception orale a été évaluee dans 2
études cas-témoins sur 2 périodes différentes : 1970-1983 ( OR2.37, IC 95% (1.05-5.34), p <
0.02) (40) et 1985-2000 (OR 2. 4, IC 959%(0.9-6.2) (41). La grossesse est également un
facteur de risque de SBC, si I’on tient compte de I’association chronologique de ces 2
conditions, bien qu’aucune étude contrdlée n’ait été effectuée pour quantifier ce risque (14,

42).

Au total, un facteur de risque de thrombose est trouvé chez 87% des patients ayant un
SBC (13). Une combinaison des différentes causes a été démontrée chez 25% des patients,
quand elle a été recherchée systématiquement (13, 20, 41). Une combinaison avec un autre
facteur étiologique est particulierement fréquent chez les patients ayant une mutation
hétérozygote du facteur V Leiden (19), ou chez les femmes ayant une contraception orale
(40). Comme mentionné plus haut, les facteurs locaux responsables de la constitution de
thrombose dans ce territoire particulier dans un contexte d’état prothrombotique généralisé

restent a élucider.



Table 1 — Prévalence de facteurs de risque thrombotiques recherchés systématiquement,
chez des patients adultes consécutifs en I’absence de cirrhose et de tumeur, au cours de
la thrombose portale aigue et/ou chronique et chez des patients consécutifs atteints du

SBC primitif.

Facteurs de risque Patients ayant une TVP Patients ayant un SBC

Syndrome myéloprolifératif 30-40% 40-50%
Atypique 14% 25-35%
Classique 17% 10-25%

Syndrome des antiphospholipides 6-19% 4-25%

Hémoglobinurie paroxystique

nocturne




Table 2 — Criteres diagnostiques des anomalies prothrombotiques chez les patients ayant

un SBC ou une TVP.

Conditions prothrombotiques

Eléments diagnostiques

Syndrome myéloprolifératif

Mutation JAK 2V617F dans les granulocytes est 100%
spécifique. Quand elle n’est pas détectée ou que la technique
n’est pas disponible

Cluster de mégacaryocyte dystrophique sur la biopsie

ostéomédullaire

ou colonie endogene érythrocytaires ou mégacaryocytaire sur
la culture médullaire ou le sang périphérique en I’absence
d’EPO

(NB : Chez beaucoup de patients atteints, le nombre de

cellules sanguines est normal ou diminué. L’association

d’une splénomégalie et de plaquettes> 200 000/mm3 est tres

évocateur de SMP)

Hémoglobinurie paroxystique
nocturne

déficit en CD55 et CD59 a la cytomeétrie de flux sur les cellules
sanguines périphériques
Ham-Dacie, test au sucrose si cytométrie de flux n’est pas

disponible

Maladie de Behcet

criteres conventionnels (incluant la thrombose de la VCI)

Syndrome des antiphospholipides

thrombose veineuse ou artérielle idiopathique, ou FCS répétées
Plus plusieurs fois positifs
O une augmentation élevée des taux d’anticorps anti
cardiolipides
O ou un anticoagulant lupique
O ou des anticorps anti 32 glycoprotéine 1

(NB : Chez beaucoup de patients, des taux bas, fluctuants




d’Ac anticardiolipides sont fréquents. Leur valeur diagnostic

est alors incertaine.)

Facteur V Leiden

augmentation de la résistance a la protéine C activée
Quand présente, biologie moléculaire a la recherche de la
mutation R605Q du facteur V

Mutation du géne du facteur 11

biologie moléculaire pour la mutation G20210A

Déficit en antithrombine

diminution de I’antithrombine et taux de prothrombine
normal
e Ou antécédents d’histoire familial positive

(NB : Chez beaucoup de patients, un diagnostic définitif de

déficit en antithrombine ne sera pas toujours possible)

Déficit en protéines C

e diminution des taux de protéines C et taux de
prothrombine normal
e Ou un antécédent d’histoire familiale positive

(NB : Chez beaucoup de patients, un diagnostic définitif de

déficit en protéine C ne sera pas toujours possible)

Déficit en protéines S

e diminution des taux de protéines S et taux de
prothrombine normal

e Ou un antécédent d’histoire familiale positive

(NB : Chez beaucoup de patients, un diagnostic définitif de

déficit en protéine C ne sera pas toujours possible)

Hyperhomocystéinémie

augmentation des taux a jeun d’homocystéine avant le
début de la maladie
valeurs incertaines du  polymorphisme  C677T

homozygote

(NB : Chez beaucoup de patients, un diagnostic définitif




d’hyperhomocystéinémie ne sera pas toujours possible. Le

dosage de la vitamine B12 et des folates sériques est utile)

Contraception orale contraception orale au moment suspecté du début des

symptémes

Grossesse en cours ou accouchement récent au moment
Grossesse suspecté du début des symptomes

Les recommandations pour la recherche des causes de SBC primitif sont donc les

suivantes.

1) Eliminer les lésions, bénignes ou malignes, comprimant ou envahissant les voies de
drainage veineux hépatique par une échographie doppler, un scanner ou une IRM. Classe

1- niveau B.

2) Rechercher des arguments cliniques suggerant une maladie inflammatoire chronique

intestinale, une maladie coeliaque ou une maladie systémique. Classe 1 - niveau B.

3) Rechercher systématiquement les causes multiples, concomitantes, de thrombose, comme

indiqué dans le tableau 2. Classe 1 — niveau B.

a) Ne pas s’affranchir de la recherche d’un syndrome myéloprolifératif sur la seule base
d’un chiffre normal ou bas d’éléments sanguins periphériques a la numération formule

sanguine. Classe 1 — niveau B.

b) Lorsque les taux des facteurs de coagulation sont diminués, ne pas conclure que des

taux bas de protéines C, protéines S ou antithrombine, sont la conséquence d’un déficit



primitif, possiblement héréditaire, en I’absence d’une enquéte familiale. Classe 1 — niveau

C.

c) Ne pas considérer que des facteurs de risque « faible » (mutation du facteur V Leiden,
mutation du facteur Il, hyperhomocystéinémie, contraception orale) sont les seuls facteurs

de risque de SBC, tant que les autres causes n’ont pas été éliminées. Classe 1 — niveau B.

Manifestations.

Dans la plupart des cas, les facteurs étiologiques de thrombose des veines hépatiques
ne sont pas connus lorsque le malade se présente. Les manifestations sont variables, allant de
I’absence compléte de symptémes a une forme fulminante, en passant par une forme aigue
(rapide) ou chronique (progressive) ou les symptomes évoluent pendant quelques semaines ou
quelques mois avant que le diagnostic ne soit fait. L’ancienneté apparente des lésions
macroscopiques et microscopiques des veines du foie différe souvent de la durée apparente des
symptémes (14, 43). Les SBC asymptomatiques représentent jusqu’a 20% des cas (44).
L’absence des symptomes est fortement associée a la présence de grosses collatérales des veines
hépatiques (44).

Les signes classiques de SBC sont la fievre, les douleurs abdominales, I’ascite, I’
oedeme des membres inférieurs, les hémorragies digestives et I’encéphalopathie hépatique (14,
45, 46). Ces signes sont absents, par definition en cas de SBC asymptomatique. L’ictére est rare.
La dilatation marquée des veines sous-cutanées du tronc est un signe trés spécifique mais peu
sensible d’obstruction de la veine cave inférieure. Les transaminases et les phosphatases alcalines
peuvent étre normales ou augmentées. L’albuminémie, la bilirubinémie et le taux de
prothrombine peuvent étre normaux ou anormaux, et chez certains patients tres anormaux. Le
taux de protides dans I’ascite varie d’un patient a I’autre. Un taux de protide supérieur a 30g/dl est

évocateur de SBC ou d’atteinte cardiaque ou péricardique. Les anomalies sanguines périphériques



secondaires a I’hypertension portale peuvent masquer une cause sous-jacente. La créatininémie
peut étre élevée, habituellement du fait d’une insuffisance rénale fonctionnelle.

Les tableaux 3 et 4 discutent les principaux signes cliniques et biologiques du
syndrome de Budd-Chiari.

L’évolution peut étre stable, ou marquée par des exacerbations et des rémissions. La
maladie peut avoir une évolution insidieuse sur une longue période, ou bien évoluer sur une
courte période avec des prodromes suivis d’une aggravation rapide. Une obstruction de la veine

porte est fréquemment associée lorsque la présentation est sévere (45, 47, 48).



Table 3. Manifestations cliniques du syndrome de Budd-Chiari

Manifestations
Douleurs abdominales
Fievre
Amaigrissement

Hépatomégalie

Douleur hépatique
Splénomégalie

Ascite

Commentaires

Fréquentes. Episodes antérieurs souvent retrouvés

Fréquentes. Peut a tort suggérer une cholecystite

Tres fréquente. Peut étre globale (en faveur d’une maladie aigie).
Plus souvent hypertrophie d’un lobe et atrophie des autres lobes (en

faveur d’une maladie ancienne).

Tres fréquente
Fréquente. En partie expliquée par le SMP I

Tres fréquente. Modérée ou importante, transitoire ou durable

Rare au début. Manifestation d’une maladie évoluée I

répondant ou réfractaire aux diurétiques. Taux de protides souvent >
30g/dL

Ictere Rare, marque une forme évoluée. I
Encephalopathie Rare, marque une forme évoluée. I




Table 4. Caracteéristiques biologiques du SBC

Augmentation

Des transaminases

Augmentation  de

bilirubine sérique

Diminution du TP

Diminution

I’albumine sérique

Augmentation  de

créatinine sérique

Hématocrite

Taux de plaquettes

Leucocytes

Protéine C réactive

Augmentation modéree (x 1-5 ULN) pour la majorité des patients.
Peut étre occasionnellement trés élevé(100 x ULN), dans les

formes aigues ou aigues/chronique

Augmentation modéree habituelle.

Diminution habituellement modérée, sauf dans les formes

fulminantes

Diminution habituellement modérée

Fréquente.  Principalement par une insuffisance rénale

fonctionnelle.

Peut étre bas, normal ou élevé. En faveur d’une polyglobulie de

Vaquez quand il est élevé

Peut étre bas, normal ou élevé. En faveur d’un SMP quand il est

normal ou élevé

Peut étre bas, normal ou élevé. Un taux éleve peut étre vu en

I’absence d’infection au cours d’un SMP.

Peut étre augmenté au cours d’une exacerbation de la maladie, en

I’absence d’infection.

Les recommandations sont donc:.

4) D’envisager le diagnostic du SBC dans les situations suivantes :

a) Une maladie aigue ou chronique associée a des douleurs abdominales hautes, une

ascite, ou une hépatomégalie,



b) Une atteinte hépatique chez un patient connu pour avoir des facteurs de risque de

thrombose,

c) Une atteinte hépatique chez un patient ayant un réseau de veines sous-cutanées du tronc

évoquant une obstruction de la veine cave inférieure,

d) Une atteinte hépatique restant inexpliquée alors que les autres causes classiques ou

rares ont été éliminées.

Classe 1 — niveau C.

Imagerie :

La veinographie a longtemps représenté I’examen de référence pour I’évaluation de
I’obstruction des veines hépatiques. L’angiogramme peut étre obtenu apres canulation des
veines par voie rétrograde en utilisant la voie transjugulaire, céphalique ou fémorale (49), ou
par une ponction directe transhépatique (50). Trois aspects de I’opacification rétrograde ont

été jugés spécifiques (49) :

a) Un fin lacis veineux en toile d’araignée (spiderweb) sans remplissage des grosses
veines hépatiques ;

b) Un réseau grossier de veines collatérales partant du cathéter, se rejoignant en arc
de cercle a proximité du site d’entrée de la veine hépatique dans la veine cave
inférieure ;

c) Une veine perméable en amont d’une sténose.

La veinographie directe par voie transhépatique peut montrer une obstruction localisée
a proximité de I’ostium lorsque les veines hépatiques ne peuvent étre canulées par voie

rétrograde (50) L’opacification de la veine cave inférieure permet la démonstration d’une



sténose ou d’une occlusion cave. Chez la plupart des patients avec une atteinte pure des
veines hépatiques, la veine cave inférieure apparait rétrécie au niveau de sa portion
intrahépatique, en rapport avec une augmentation de volume du lobe caudé (51). Quand il
existe une obstruction complete ou quasi compléte de la veine cave intérieure suprahépatique,
I’insertion de 2 cathéters, un au dessus et un au dessous de I’obstruction, permet de délimiter
I’obstacle, (52).

Les données de [I’échographie-Doppler sont bien corrélées aux données
anatomopathologiques (53), et a celle de la veinographie (54, 55). Les éléments spécifiques
d’obstruction des veines hépatiques fournis par I’examen Doppler couleur et Doppler pulsé

sont :

a) une veine hépatique elargie sans signal de flux, ou avec des signaux de flux inversé
ou turbulent ;

b) de grosses collatérales, intrahépatiques ou sous-capsulaires, avec un flux continu
vers les veines hépatiques ou vers les veines diaphragmatiques ou intercostales ;

c) un réseau collatéral en toile d’araignée (spiderweb) habituellement localisé a la
proximité de I’ostium de la veine hépatique, associé a I’absence d’une veine
hépatique normale dans le secteur ;

d) I’absence de modulation dans la veine hépatique ;

e) un cordon hyperéchogéne remplacant une veine hépatique normale.

Les séquences IRM en écho de spin et de gradient, et I’injection intraveineuse de
gadolinium permettent la visualisation des veines hépatiques et de la veine cave inférieure
obstruées, des collatérales intrahépatiques ou sous-capsulaires, mais également des réseaux

collatéraux en toile d’araignée (spiderweb) (53, 56). Le scanner hépatique, en montrant



I’absence de visualisation des veines hépatiques, suggere une obstruction veineuse hépatique,
mais ce signe n’est pas spécifique.

L hypertrophie du lobe caudé est présente chez 75% des patients (53, 57). Cette
anomalie s’explique par un drainage veineux indépendant de ce lobe du foie vers la veine
cave inférieure permettant un drainage d’une partie du foie et une hypertrophie compensatrice
(43). Un aspect caractéristique de la perfusion parenchymateuse sur le scanner ou I’'IRM apres
injection de produit de contraste consiste en un réhaussement précoce, homogéne et central
(particulierement au niveau du lobe caudé) associé a un réhaussement retardé en motte de la
périphérie du foie, et a une rétention prolongée du produit de contraste en périphérie (53, 56,
58). Cette hétérogénéité a été attribuée a des inégalités de perfusion portale (59, 60).

Les macronodules de régénération (avec rehaussement a la phase artérielle aprés injection de
produit de contraste) sont fréquents chez les patients ayant un SBC ancien (voir plus loin aux

caracteéristiques anatomopathologiques) (47, 48).

Caractéristiques anatomopathologiques.

Une thrombose des petites veines hépatiques est rarement observée sur les fragments
de biopsies hépatiques a I’aiguille. La congestion, la nécrose et la fibrose dans la zone
centrolobulaire sont considérées comme des eléments caractéristiques du SBC (61). Une
fibrose centrocentrale se développe dans les zones ou il y a eu une nécrose en pont.
Finalement, un aspect de cirrhose peut étre observé. Cependant, il peut y avoir des variations
considérables d’une zone a I’autre du parenchyme hépatique. Une thrombose des veinules
portales intrahépatiques est fréquente dans les cas avancés et est associée a un élargissement
fibreux des espaces porte. Une fibrose en pont portoveineuse ou portocentrale peut se

développer.



L’extinction parenchymateuse correspond a une zone ou les cellules hépatiques ont
disparu et sont remplacées par du tissu conjonctif. Une extinction parenchymateuse est
présente dans les zones ou il existe une obstruction simultanée des veines hépatiques et
portales. Une hyperplasie nodulaire régénérative, et des macronodules de régénération sont
fréquents chez les patients ayant un SBC ancien (47, 48). Ces anomalies nodulaires semblent
liées a I’association d’une obstruction veineuse portale et d’une augmentation du débit artériel
dans la zone correspondante. Ces macronodules de régénération ressemblent fortement a une

hyperplasie nodulaire focale, aussi bien sur le plan anatomopathologique qu’a I’imagerie.

Diagnostic.

Pour mettre en évidence une obstruction du drainage veineux hépatique, I’échographie
Doppler, I’IRM et le scanner ont I’avantage d’étre non ou peu vulnérants. L’expérience de
I’opérateur et son information d’une suspicion clinique de SBC, sont des éléments clés pour
un rendement elevé du diagnostic par I’échographie-doppler. Certains morphotypes limitent
I’exploration. L’absence de visualisation, ou I’aspect tortueux des veines hépatiques avec des
signaux Doppler de flux est fréquente mais non spécifique, pouvant étre également observeés
dans les cirrhoses avancées d’autres origines. L’association a des collatérales veineuses
intrahépatiques ou sous-capsulaires, présente dans 80% des cas, est alors caractéristique de
SBC. L’IRM n’est pas aussi rentable que I’échographie pour visualiser des collatérales
intrahépatiques (53), alors que I'IRM peut étre plus a méme de caractériser un matériel
endoluminal solide que la veinocavographie. Lorsque I’on explore les veines hépatiques au
scanner, des faux positifs et des résultats indéterminés sont observés dans environ 50% des
cas (53). Il n’y a pas eu d’étude clinique utilisant les techniques les plus récentes de scanner
hépatique. D’autres limites du scanner sont les radiations et la toxicité rénale potentielle des

produits de contraste iodés.



La veinographie directe est nécessaire au diagnostic de SBC dans les cas difficiles, et
aussi pour préciser le siége et la longueur de I’obstruction avant de prévoir un traitement. Les
piéges diagnostiques représentent I’impossibilité de canuler I’ostium des veines hépatiques,
et un aspect non spécifique qui peuvent s’observer en cas de cirrhose sans SBC. Les
complications de la canulation veineuse chez les patients ayant un SBC sont rares bien que
cela mériterait d’étre mieux évalué. Une thrombose secondaire est possible en I’absence de
traitement anticoagulant, et doit donc étre surveillée. Le traitement anticoagulant augmente le
risque d’hématome au site de ponction. Un antécédent récent de ponction veineuse percutanée
doit faire surseoir temporairement & un traitement thrombolytique.

Des troubles de perfusion au scanner ou a I’IRM, ou un élargissement du lobe caudé
sont des arguments indirects pour le diagnostic de SBC. Cependant, ces 2 signes peuvent étre
rencontrés au cours d’autres maladies hépatiques. Des troubles de perfusion sont observés
dans les situations ou la perfusion portale est perturbée (59, 60). Une de ces situations est la
péricardite constrictive, qui mime une obstruction veineuse hépatique cliniquement, et qui
peut passer échapper a I’échographie cardiaque (62). De plus, I’élargissement du lobe caudé
est fréquent en cas de cirrhose d’autre origine (59).

Une thrombose des veines hépatiques est rarement identifiée par la biopsie du foie a
I’aiguille. Le but principal de cet examen est de mettre en évidence des arguments indirects
mais trés évocateurs d’obstruction veineuse hépatique tels que la congestion, la nécrose et la
fibrose centrolobulaire. Les diagnostics différentiels de telles lésions sont les atteintes
cardiaques, la péricardite constrictive, les insuffisances circulatoires, le syndrome
d’obstruction sinusoidale. Une dilatation sinusoidale avec ou sans atteinte de la région
centrolobulaire, peut étre vue dans un certain nombre d’atteintes systémiques et hépatiques en
I’absence d’obstruction veineuse hépatique (63). Bien qu’une fibrose veinulaire et

périveinulaire sans congestion soit occasionnellement observée en cas d’obstruction de la



veine cave inférieure suprahépatique (64), I’absence de congestion dans les zones
centrolobulaires est un argument fort contre le diagnostic de thrombose des veines
hépatiques(14, 43). A un stade tardif, la distinction entre une thrombose des veines
hépatiques compliquant une cirrhose d’origine cardiaque, et une cirrhose compliquant une
thrombose des veines hépatiques peut étre difficile (65). La biopsie hépatique reste le seul
moyen de reconnaitre les formes rares de SBC par atteinte des seules petites veines hépatiques
alors que les grosses veines hépatiques restent perméables. Cependant, il n’est pas toujours
possible de distinguer ces formes du syndrome d’obstruction sinusoidale (61, 66). Des
variations d’échantillonnage considérables (47, 48), et I’absence de valeur pronostique
indépendante de I’histologie aprés ajustement sur des données cliniques et biologiques
simples (45, 67, 68), rendent la biopsie hépatique a I’aiguille inutile pour I’évaluation

pronostique et thérapeutique.

Avant de décider d’une biopsie hépatique, une évaluation sérieuse du risque de saignement au
site de ponction doit étre effectuée chez ces patients qui vont recevoir une anticoagulation

précoce ou un traitement thrombolytique.



Recommandations pour le diagnostic du SBC.

5) Considérer que la visualisation directe de I’obstacle, et/ ou des collatérales d’une veine
hépatique ou de la veine cave inférieure sont suffisant pour établir le diagnostic. Classe 1 —

niveau C.

6) Considérer que I’écho-doppler par un opérateur expérimenté et informé de la suspicion
clinique est la procédure diagnostique la plus fiable et la plus efficace . Compléter par une
IRM ou un scanner pour confirmer le diagnostic ou en remplacement de I’échodoppler, si

un opérateur expérimenté n’est pas disponible.. (Classe 1 — niveau C).

7) N’envisager la biopsie hépatique que lorsque I’obstacle du drainage veineux hépatique

n’a pu étre démontré avec des examens d’imagerie non vulnérants. Classe 1 — niveau C.

8) N’envisager la veinographie comme procédé diagnostique que lorsque le diagnostic reste

incertain. Classe 1 — niveau B

12) Dans toute décision de procédures diagnostiques vulnérantes, prendre en considération
la toxicité rénale des agents de contrasteiodés; et la possible nécessité d’une
anticoagulation rapide et/ou d’une thrombolyse pharmacologique aprés la procédure

invasive. Classe 1 — niveau C.

13) Ne pas poser le diagnostic de carcinome hépatocellulaire en cas de nodules
hypervasculaires a la phase artérielle sans autre argument diagnostique. Classe 1 — niveau
C.

Traitement médical.

Facteur de risque de thrombose sous-jacent



La contraception orale est généralement contre indiquée chez les patientes ayant un
SBC. Il n’est pas certain qu’une grossesse soit contre-indiquée lorsque les facteurs de risque
de thrombose sont contrdlés. Plusieurs cas de grossesse non compliquée et menée a terme
chez des patientes ayant recu un traitement anticoagulant pendant toute la grossesse ont été
rapportés (69).

Il est logique de traiter le syndrome myéloprolifératif sous-jacent. Le taux limite de
cellules sanguines auquel le traitement doit étre initié, ainsi que la valeur cible devant étre
atteinte avec le traitement, n’ont pas été évalués. Les doses faibles d’acide acétyl salicylique
ont montré un bénéfice pour prévenir les atteintes artérielles de la polyglobulie de Vaquez,
mais les données sur les thromboses veineuses sont moins claires (70). Le seul traitement

disponible de la plupart des facteurs de risque de SBC est donc le traitement anticoagulant.

Traitement anticoagulant

Un traitement anticoagulant est généralement recommandé aprés un épisode de
thrombose veineuse profonde idiopathique chez les sujets avec un risque facteur de thrombose
permanent et quand la thrombophilie n’est pas traitable (71). Ceci peut étre extrapolé au SBC.
Cependant, il n’y a pas d’étude randomisée contr6lée du traitement anticoagulant au cours du
SBC. Deux études rétrospectives avec analyse multivariée ont tenté d’évaluer I’impact des
anticoagulants sur la mortalité du SBC. Dans une étude francaise multicentrique, 120 patients
admis de 1970 & 1972 ont été inclus (68). Un traitement anticoagulant permanent avait été
systématiquement administré aux patients admis depuis 1985. L’analyse a montré une
augmentation importante de la survie a partir de 1985. Aucune autre modification de la prise
en charge, depuis 1985, n’a pu étre identifiée. Dans une étude internationale plus récente, 237
patients ont été inclus (45).Un total de 171 patients (72%) ont été traités par anticoagulants.

L utilisation des anticoagulant n’a pas montré de bénéfice significatif sur la survie dans une



analyse sur I’ensemble de la population (risque relatif, 1.05; 95% IC, 0.62-1.76) et dans le
groupe des patients avec un shunt portosystémique (risque relatif, 0.8, IC 95%, 0.61-1.05).
L analyse de I’effet des anticoagulants sur la survie selon la classe pronostique a suggéré un
bénéfice chez les patients de la classe de bon pronostic (risque relatif, 0.14 ;IC 95%, 0.02-
1.21), mais non chez ceux de la classe intermédiaire (risque relatif, 0.88 ; IC 95%, 0.39-2.01)
ni ceux de la classe de pronostic sévere (risque relatif, 1,1.3 ; 1C 95%, 0.5-3,04). Aucune de
ces 2 études n’a inclus les facteurs de risque de thrombose sous-jacents dans I’analyse.
Certaines données sur le traitement anticoagulant sont dérivées de I’expérience de la
transplantation hépatique pour SBC. Deux études précoces ont suggéré un bénéfice de
I’anticoagulation prolongée (72, 73). Au total, 118 transplantations combinées avec une
anticoagulation permanente ont été rapportées dans des études monocentriques (72-78). Il y
eu seulement 5 cas de récidive, 2 ayant nécessité une retransplantation. Cependant, les
anticoagulants n’ont pas prévenu la thrombose de I’artére hépatique ou de la veine porte aprés
transplantation chez 15 de ces 118 patients (13%). Sept d’entre eux ont eu une thrombose de
la veine porte traitée sans intervention ; 3, une thrombose de I’artere hépatique traitée par
retransplantation ; un, une thrombolyse pharmacologique et une laparotomie exploratrice ; 4
patients ont été rapportés sans détails. Des complications hémorragiques ont été mentionnées
chez 28 patients (24%), dont certaines ont nécessité une intervention. Il n’y a pas eu de déces
d( a unehémorragie. Dans une étude européenne (79) portant sur 248 patients transplantés
pour SBC, 85% des patients avaient recu un traitement anticoagulant apres la transplantation.
Vingt-sept patients (11%) ont eu une thrombose veineuse de localisation diverse. La mortalité
était de 40,7% chez les patients ayant eu une récidive de thrombose. Une hémorragie attribuée
au traitement anticoagulant a été observée chez 27 patients (11%) : 2 patients avec une
hémorragie cérébrale sont décédés et la mortalité attribuée au traitementnanticoagulant était

de 1%.



D’autres données venant de I’expérience des angioplasties percutanées montrent que
I’absence de traitement anticoagulant pendant au moins 6 mois était associé a une
réobstruction(80).

Il n’y a pas eu d’étude sur la morbidité et la mortalité propre au traitement AC au cours
du SBC. Une étude récente a montré un taux élevé de complications liées aux anticoagulants
en cas de traitement radiologique interventionnel transhépatique. De plus, un taux
étonnamment élevé de thrombocytémie induite par I’héparine a été observé, essentiellement

avec des héparines non fractionnées (81).

Thrombolyse.

Les données limitées sur I’efficacité et la tolérance de la thrombolyse ont été revues
récemment. Ces données n’ont pas permis d’élaborer une conclusion claire (82).
L’administration in situ d’agents thrombolytiques pourrait permettre une reperméabilisation
durable des veines hépatiques récemment thromboseées, si elle est couplée a une angioplastie

ou un stent d’une sténose localisée sous-jacente.

Traitement medical de I’hypertension portale.

Les recommandations de prise en charge des complications de I’hypertension portale
chez les patients ayant une cirrhose d’autres causes, ont généralement été utilisées au cours du
SBC (1). Cependant, les anomalies hémodynamiques associées au SBC semblent différentes
de celles associées a la cirrhose (83). La prise en charge pharmacologique optimale de

I’hypertension portale chez ces patients reste donc a préciser.

Angioplastie et stenting



Les bases logiques de la recanalisation sont de décomprimer le foie sans compromettre,
et méme en rétablissant, la perfusion hépatique. Les patients ayant une obstruction localisée
du drainage veineux hépatique sont théoriquement candidats a une recanalisation. Les
sténoses courtes représentent 25 a 30% des patients avec une atteinte veineuse hépatique pure
(84) et 60% des patients ayant un obstacle cave inférieur, la plupart de ces derniers ayant aussi
une atteinte veineuse hépatique (85).

La chirurgie des veines hépatiques ou I’angioplastie de la veine cave inférieure et
I’anastomose hépatico-atriale ont progressivement été abandonnées. Les données sur les
manceuvres percutanées sont issues d’un nombre limité d’études rétrospectives non
controlées. L’angioplastie percutanée a généralement été effectuée par voie transveineuse
transluminale, avec ou sans insertion d’un stent. En cas d’obstruction plus étendue, une
approche transhépatique associée a un stent a également été tentée. Les données peuvent étre
analysées en fonction du niveau principal d’obstruction.

En cas d’obstruction des veines hépatiques, I’angioplastie (86-88) ou le stent (80, 89-91)
ont été rapportés chez 14 et 24 patients respectivement, avec un suivi moyen de 2 ans. Le taux
de succeés technique n’est pas clair. Avec I’abord transluminal percutané (92), peu de
complications sévéres ont été signalées. En revanche, avec I’abord transhépatique percutané,
des complications séveres liées a la procédure ont été rapportées (80, 86). Une amélioration
immédiate des manifestations cliniques et de la fonction hépatique a généralement été
rapportée. Une réobstruction est survenue plus fréquemment aprés angioplastie seule qu’apres
angioplastie avec stent initial. Les facteurs pronostiques de réobstruction des veines
hépatiques n’ont pas été évalués. Il a été rapporté le maintien de I’amélioration clinique
malgré la réobstruction, grace au développement d’un réseau de collatérales ; cependant il est
difficile d’évaluer la fréquence de type d’évolution. Les échecs cliniques ont été contrdlés par

des shunts mésocaves dans des cas sélectionnés. Il n’a pas été nécessaire d’effectuer de greffe



hépatique chez ces patients. Les mortalités peu interventionnelles et totales semblent faibles et
indépendante de la procédure. Cependant, il n’y a pas d’évaluation de I’évolution en fonction
sur la séverité initiale de la maladie. Il faut rappeler que les patients ayant une sténose courte
des veines hépatiques non traités par des procédures de recanalisation, ont une meilleure
survie que les autres patients (84).

En ce qui concerne I’obstruction de la veine cave inférieure, I’angioplastie (80, 90, 93,
94) avec ou sans stent (34, 80, 86, 94-104) a été rapportée chez 296 et 157 patients,
respectivement. 1l y a peu d’information sur la survie au-delad de 36-48 mois. Le succes
technique était d’environ 95%. Les complications séveres liées a la procédure étaient plus
fréquentes aprés recanalisation de la veine cave inférieure associée a une recanalisation des
veines hépatiques par voie transhépatique, qu’apres recanalisation limitée a la veine cave
inférieure. Une amélioration immédiate des manifestations signes cliniques, et de la fonction
hépatique a généralement été rapportée. Une réobstruction est fréquemment survenue apres
angioplastie seule mais plus rarement aprés angioplastie combinée a un stent. Cependant, le
taux de perméabilité final en intention de traiter (environ 85%) eétait identique avec les 2
techniques. En cas de récidive aprés angioplastie seule, une nouvelle angioplastie avec mise
en place d’un stent a été habituellement effectuée. Les facteurs de risque de réobstruction
pourraient étre la mise en place du stent dans les veines hépatiques (comparativement au stent
dans la veine cave inférieure) et I’absence de traitement anticoagulant pendant au moins 6
mois, mais non le degré ou le siege de I’obstruction. La mortalité interventionnelle et totale
était faible et n’était pas liée a la procédure. Seul 1 patient a eu une transplantation hépatique.

Il n’y a pas eu d’évaluation de I’évolution en fonction sur la sévérité initiale de la maladie.

Shunt portosystémique



La base logique des dérivations portosystémiques latéro-latérales est de décomprimer
le foie en transformant le systéme veineux portal en voie de drainage, au dépens d’une
privation de I’apport sanguin portal vers le foie. En fonction de la perméabilité de la veine
cave inférieure, et de I’hypertrophie du lobe caudé, plusieurs types de dérivations
portosystémiques ont été utilisées. La mortalité péri-opératoire était élevée, (environ 25%)
(105). Le taux de dysfonction de la dérivation due a une thrombose (précoce ou tardive) ou a
une sténose tardive a atteint 30% dans les séries avec suivi & long terme.

L’impact des dérivations portosystémiques sur la survie a été évalué par des analyses
multivariées dans 4 études rétrospectives multicentriques. Une étude de 45 patients avec
biopsie hépatique disponible au moment du diagnostic a montré que la dérivation
portosystémique était un facteur de survie significatif (p=0.008), en plus du score de Child
Pugh et du taux de prothrombine. Dans une étude de 120 patients, avec veine porte
perméable, les dérivations chirurgicales n’avaient pas d’impact pronostique indépendant apres
ajustement sur le score de Child Pugh, la réponse de I’ascite aux diurétiques et la
créatininémie. Une étude de 123 patients suivis depuis 1985, avec veine porte perméable, n’a
pas montré de valeur pronostique indépendante des dérivations, aprés ajustement sur le score
de Child Pugh, la réponse de I’ascite aux diurétiques, la créatininémie et la forme
clinicopathologique (aigue, chronique, ou aigue sur chronique). L’étude la plus récente
(portant sur 237 patients diagnostiqués entre 1984 et 2001), a montré I’absence de valeur
pronostique indépendante due aux dérivations portosystémiques aprés ajustement sur
I’encéphalopathie, I’ascite, le taux de prothrombine, et la bilirubinémie (ces derniers étant
tous des facteurs pronostics de survie indépendants). Cependant, dans cette derniére étude une
amélioration de la survie en cas de dérivation portosystémique a été suggérée dans la classe de
pronostique intermédiaire (RR 0.63 ; IC 95%, 0.26-1.49). Dans ces 4 études, les dérivations

portosystémiques ont été évaluées en intention de traiter, c'est-a-dire sans tenir compte de la



perméabilité a long terme de la dérivation. Des données récentes dans une cohorte de 39
patients traités par dérivation chirurgicale et un suivi de 110 mois, ont montré que lorsqu’un
bon fonctionnement de la dérivation a été maintenu ou rétabli, la survie a long terme était
nettement améliorée. (106)

Un dysfonctionnement de la dérivation peut étre lié a une sténose de la veine cave
intrahépatique (qui peut étre traitée par une endoprothése ou « stent »), a une sténose de
I’anastomose (qui peut étre accessible a une angioplastie percutanée transluminale et a un
stent) et a une thrombose de I’anastomose ou de la veine porte (qui peut étre accessible a une
thrombolyse in situ). Les longs greffons prothétiques semblent étre un facteur de risque de
dysfonction de la dérivation. Le traitement anticoagulant n’a pas empéché I’occlusion de
I’anastomose. Il est difficile d’évaluer I’effet protecteur des anticoagulants d’apres ces
données.

La mise en place d’un shunt transjugulaire intrahépatique portosystémique (TIPS)
remplacé la dérivation chirurgicale pour le traitement du SBC. L’insertion du TIPS a été
rapportée chez 195 patients dans des études rétrospectives de patients consécutifs et, plus
récemment dans une série de 124 malades européens (107). Dans cette étude, un TIPS a été
tenté chez 133 de 221 patients ayant un SBC (60%) suivis pendant la période correspondante.
En intention de traiter, le taux de succés d’insertion du TIPS est de 84%. Le suivi médian a
été d’environ 37 mois aprés la mise en place du TIPS. Une dysfonction a été rapportée chez
61 sur 124 cas (41%). La survie sans transplantation a 1an, 5 et 10 ans étaient respectivement
de 88, 78 et 69%. Huit des 124 patients (6%) ont eu une transplantation hépatique. Au total,
24 patients (13%) sont décedés ou ont été transplantés. Cependant, chez certains patients le
TIPS a été utilisé comme traitement d’attente avant une transplantation hépatique, alors que
d’autres patients, qui se sont améliorés, ont été inscrits ou ont été retirés de la liste d’attente de

transplantation. Chez la plupart des patients survivants et non transplantés, une amélioration



rapide de I’état général, un contréle de I’ascite et de la fonction hépatique sont survenus. Il
n’y a pas eu de comparaison de I’évolution aprés TIPS avec I’évolution apres dérivation
chirurgicale, aprés ajustement sur les facteurs pronostiques. Une dysfonction du TIPS est
significativement moins fréquente avec les stents couverts en PTFE, que non couverts. Une
incidence plus élevée qu’attendue de complications hémorragiques a été suggérée apres TIPS
pour le traitement du SBC par rapport au TIPS dans d’autres maladies chroniques du foie. Un
effet « courbe d’apprentissage » sur le succes et sur le taux de complications, et non sur la
mortalité a été observé. La probabilité d’avoir au moins 1 épisode d’encéphalopathie était de
21% a 1 an aprés TIPS. Seuls 4/124 (3%) patients avaient des épisodes d’encéphalopathie

récidivants ayant nécessité une inscription sur liste de transplantation hépatique.

>

Shunts portocaves ou shunts portoatrial ou mésoatrial Shunts transveineux ou
meésocaves transcaves

shunts portosystémiques

. , . . TIPS
latérolatéro chiruraicatux

Transplantation hépatique
Les données de 84% de patients transplantés pour SBC dans le registre européen de

transplantation hépatique entre 1988 et 1999 ont été récemment analysées (79). La moitié des



patients inclus avaient un score pronostique de Rotterdam de classe 3 (soit le score pronostic
le plus sévere). Le taux de survie actuariel était de 76% en 1 an, 71% en 5 ans, 68% en 10 ans.
Cette survie est a peu pres identique a celle des classes intermédiaires (classe 2 de Rotterdam)
dans une cohorte internationale (américaine, hollandaise et frangaise), ou une minorité des
patients ont été traités par transplantation hépatique. Dans les séries de patients consécutifs
transplantés pour SBC, 27/142 patients (19%) ont été transplantés aprés dérivation
portosystémique (79). De méme, dans I’étude européenne, 24% des patients avaient eu un
TIPS ou un shunt portosystémique. Un antécédent de dérivation portosystémique ou de TIPS,
créatininémie ou bilirubinémie élevées ont des facteurs de risque indépendants d’évolution

défavorable apres transplantation (79).

Des données suggérent qu’une administration précoce et prolongée d’anticoagulants
aurait un impact favorable sur les résultats de la transplantation hépatique. D’autres données
indiquent que pour les patients avec un syndrome myéloprolifératif, un traitement combinant
hydroxyurée et aspirine pour la prévention de I’apparition d’une thrombose serait aussi
efficace qu’un traitement anticoagulant. Il n’y a pas d’information sur le risque de
transformation maligne du syndrome myéloprolifératif sous-jacent 10 ans apres une

transplantation, comparativement a I’histoire naturelle chez les patients non transplantés.

Stratégies de traitement
Des consensus ont progressivement été élaborés par des experts internationaux en
2003 et en 2005 (1, 2). Dans ces documents, une stratégie d'approche par étapesa été

proposeée:



a) anticoagulation, traitement de la condition sous-jacente, traitement symptomatique
des complications de I’hypertension portale chez tous les patients ayant un SBC
primitif ;

b) recherche de lésions veineuses accessibles a une angioplastie ou a un stent ;

c) chez les patients n’ayant pas de Iésions veineuses accessibles a une angioplastie,
ou en cas d’échec d’une angioplastie ou d’un stent, I’insertion d’un TIPS doit étre
envisageée;

d) encas d’échec du TIPS, une transplantation hépatique doit étre considérée.

La définition de la réponse au traitement reste a établir. Une proposition récente pour
cette définition nécessite une validation (81). Deux études cliniques récentes appuient cette
stratégie thérapeutique. Entre 1984 et 2004, le groupe de Birgminham a traité 61 des 111
patients consécutivement admis pour un SBC primitif par un traitement anticoagulant et un
traitement radiologique interventionnel. Cette cohorte incluait 33 patients vus apres 1999,
lorsque I’algorithme de traitement était identique a la stratégie recommandée plus haut (108).
Le groupe de Clichy a traité 51 patients entre 1997 et 2004, selon cette startégie (81).
L’évolution dans ces 2 cohortes (survie a 5 ans supérieure a 85%) peut étre comparée a celle
d’autres cohortes ou une information sur I’évolution des patients par classes pronostiques est
disponible. Bien que de telles comparaisons doivent étre prudentes, I’évolution dans ces 2
cohortes était clairement meilleure que dans des cohortes de patients ayant un traitement
médical seul ou un shunt chirurgical. En particulier, I’amélioration était marquée dans les
catégories de patients ayant un score pronostique de départ tres défavorable. De ces données
limitées mais cohérentes, il apparait que la premiére étape de la stratégie (traitement médical)
est associée avec une amélioration durable chez 20% des patients sans nécessité de traitement

supplémentaire. Dans les pays occidentaux, ou prédomine I’obstruction isolée des veines



hépatiques, une recanalisation percutanée semble permettre une réponse compléte chez 20
autres pourcent des patients, le TIPS chez 65% des patients et une transplantation hépatique
chez le reste des patients.

Au contraire, en Asie ou I’atteinte suprahépatique de la veine cave inférieure
prédomine, la recanalisation percutanée peut permettre une réponse compléte chez 60% des
patients, alors que la place du TIPS, de la chirurgie dérivative et de la transplantation n’est pas

claire.

Figure 3-Stratégie d’approche par étape selon la réponse au traitement

i : Non _ _ —
Anticoagulation et Manifestations sévéres
tt de la cause
Oui
Anticoagulation Angioplastie
Thrombolyse

Traitement médical
Stent

TIPS
SBC

TRAITEMENT PAR ETAPES -

Evolution et pronostic

L’histoire naturelle est mal connue, il n’y a pas de suivi de cohorte chez les patients

non traités autres que la série anglaise des années 60 montrant un taux de survie de 10% a 3



ans. Cependnat, au cours des 30 dernieres années, il s’est produit une amélioration continue
de I’évolution . Dans les cohortes les plus récentes, un taux de survie a 5 ans supérieur a 80%

a été obtenu.

L albuminémie, la bilirubinémie, le taux de prothrombine, I’ascite et I’encéphalopathie, ou
leur association dans le score de Child Pugh, ont généralement été identifiés comme facteurs
pronostiques indépendants. Des scores pronostiques correspondants ont été élaborés. Ces
scores sont tres utiles pour les études cliniques mais non pour la prise en charge individuelle.
Les variables histologiques n’ont pas de valeur pronostique indépendante, aprés prise en
compte des variables du score de Child Pugh. Lorsque les variables du score de Child Pugh
ont été prises en compte, le site de I’obstruction veineuse hépatique et la thrombose de la
veine porte éventuellement associée n’avaient pas de valeur pronostique indépendante. Le
carcinome hépatocellulaire, rare, survient plus souvent chez les patients ayant une maladie
ancienne, particulierement lorsqu’il existe une obstruction de la veine cave inférieure supra
hépatique (109.) Cependant, le diagnostic différentiel avec les nodules de régénération bénins
est un difficile. Une augmentation de I’alphafoetoprotéine est trés spécifique pour le
diagnostic mais n’est pas suffisamment sensible. Les patients ayant une thrombose des veines
splanchniques et un syndrome myeéloprolifératif sont a haut risque de développer une
leucémie ou une myélofibrose. Dans une série de malades dont les manifestations inaugurales
étaient celles d’une thrombose splanchnique, une progression hématologique est survenue
apres un suivi de 6,6 années chez 7 de 31 patients avec syndrome myéloprolifératif
comparativement & aucun des 63 patients sans syndrome myéloprolifératif (25). Ainsi, chez
les patients correctement traités pour le SBC, le pronostic a long terme peut étre plus menacé

par I’évolution du syndrome néoplasique que par I’insuffisance hépatique.



Recommandations pour le traitement du syndrome de Budd Chiari.(voir aussi le tableau 5)

11) Corriger sans délai les facteurs de risque sous-jacents de thrombose veineuse, quand

cela est possible. (Classe 1 - niveau C).

12) Débuter un traitement anticoagulant immédiatement. Utiliser une héparine de bas
poids moléculaire, en visant une activité anti Xa de 0.5 a 0.8 Ul/ml. Débuter un traitement
anticoagulant oral des que la situation est stabilisée, en visant un INR entre 2 et 3. (Classe

1 - niveau B)

13) Maintenir un traitement anticoagulant au long cours, sauf s’il existe une contre

indication majeure ou une complication du traitement anticoagulant. (Classe 1 — niveau C.

14) Traiter les complications de I’hypertension portale comme recommandé au cours des
autres maladies hépatiques, jusqu’a ce qu’il y ait plus de données disponibles. (Classe 1 —

niveau C).

15) Chercher s’il existe une obstruction veineuse accessible a une angioplastie percutanée
ou a un stent chez tous les patients symptomatiques. Traiter en fonction. (Classe 1 — niveau
C).

16) Chez les patients sans amélioration avec traitement anticoagulant (avec ou sans

angioplastie), envisager un TIPS (Classe 1 — niveau C).
17) Envisager une transplantation hépatique

a) lorsque la mise en place du TIPS a échoué ou n’a pas apporté d’amélioration de I’état

du patient. (Classe 1 — niveau B).
b) en cas d’hépatite fulminante (Classe 1 niveau C)

18) Envisager la prise en charge initiale d’un SBC récemment diagnostiqué en
collaboration rapprochée avec un Centre de Transplantation Hépatique. Classe 3 — niveau
C.



19) Surveiller les patients, ayant un SBC ancien et stabilisé, a la recherche de I’apparition
tardived’un carcinome hépatocellulaire ou d’une transformation du syndrome

myéloprolifératif. Classe 1 — niveau C.

Groupes particuliers

Enfants.

Les données sur le SBC chez les enfants sont limitées. Les séries de patients consécutifs
datent des années 1990. Il semble qu’il y ait une prédominance d’obstruction de la veine cave
inférieure suprahépatique. Les causes restent obscures car les états prothrombotiques sous-
jacents n’ont pas été systématiquement recherchés. On trouve, cependant mention de cas
isolés d’associations a un facteur V Leiden, a une mutation du gene de la prothrombine, a un
syndrome des antiphospholipides, a un syndrome myéloprolifératif ou a une maladie
coeliaque. Les traitements chirurgicaux ainsi que les traitements percutanés (TIPS ou

recanalisation), et thrombolyse ont été bénéfiques dans des cas sélectionnés. (110-112)

Obstruction combinée de la veine porte et des voies de drainage veineux hépatique.

Une thrombose de la veine porte extrahépatique a été mise en évidence chez 15% des
patients non sélectionnés, atteints de SBC. La maladie est généralement plus sévére chez ces
patients que chez ceux dont la veine porte extrahépatique est perméable. Le TIPS a été
possible et apparemment efficace chez une poignée de patients alors que les dérivations
portosystémiques chirurgicales et la transplantation hépatique ont apparemment donné de
mauvais résultats. Une thrombose de la veine porte était présente avant la transplantation chez

47 des 248 patients dans la cohorte européenne ; cependant, I’impact de la thrombose



veineuse portale sur I’évolution aprés transplantation hépatique n’a pas été décrit dans ces

travaux (113-119)

Domaines nécessitant des études futures.

1) Des tests doivent étre développés pour améliorer le diagnostic des déficits primitifs en
protéines C et protéines S, antithrombine et syndrome des antiphospholipides dans un

contexte de maladie hépatique.

2) L’intérét des scanners de derniere génération pour le diagnostic de SBC doit étre évaluée

et comparée avec celui de I’échographie Doppler et de I’IRM.

3) Les facteurs de risque et les éléments diagnostiques du carcinome hépatocellulaire
doivent étre évalués, particulierement par rapport aux macronodules de régénération

bénins.

4) Le rapport risque/bénéfice du traitement anticoagulant nécessite plus d’évaluation, en

particulier au cours de la radiologie interventionnelle ou de la chirurgie.

5) Des modeles pronostiques sont nécessaires pour mieux évaluer le moment optimal et

I’indication optimale des traitements interventionnels.

6) L’évolution a long terme et le traitement des maladies hématologiques sous-jacentes doit

étre clarifié.
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