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LE SYNDROME DE BUDD CHIARI

DEFINITION Veines hépatiques

Cest une maladie du foie due 3 une
obstruction des veines hépatiguss
C est une maladie rare.

Artere
Eparigne

SYMPTOMES Veine porte

L es manifestations sont trés vanables -

- aucun symptome, Plus rarement .

- hémoragie digestive,

- faligue,

- douleurs abdominales, = !‘bépgt'rtﬂ aigue,

- augmeniation pmgressiue du - jEUjlss_ﬂ_
volume de ['abdomen, - ascite:

il S

DIAGNOSTIC

Ce sont des examens radiologiques iels que: [|échographie-Doppler hépatigue,
IImagene par Résonance Magnetique (IRM) hepatigue et le scanner hepatique
lls permetient de visualiser 'aspect des veines hepatiques du foie:

Source : Centre De Reference Des Maladies Vascoulaires Du Foie (C.R.M.V.F.)
Service Hepatologie, Hopital Beaujon,
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| ES CAUSES

Il faut souvent une conjonction de plusieurs facteurs favonsants. Le principal de oes
facteurs esl une maladie du sang - un syndrome myéloprolifératif (augmentation de |a
production de globules rouges ou de globules blancs ou de plaguettes) Cette maladie
s acquiert au cours de |a vie, =l n'est pas transmise par les parents a la naissance.
Diautres facteurs favonsants sont representes cetie fois par des anomalies
heréditaires. Les pnncipales sont |a mutation du facteur V' Leiden (gene de |a
prothrombine) et les deficils en anficoagulants naturels (protéine C. protéine 5,
antithrombing).

[Caufres facteurs sont externes @ prise de pilule contraceptive confenant des
ogsirogenes. grossesse.

LE DIAGNOSTIC DES CAUSES
‘ Le diagnostic se fail sur analyse de sang.
‘ Dars le cadre du syndrome myéloprolifératif, des examens
plus approfondis comme une biopsie ostéo-médullaire ou

une mesure de la masse sanguine peuvent egalement étre
necessairss.
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TRAITEMENT

Les anticoagulants :

lls apportent une fluidité du sang et permsttent donc y

de prévenir la formation de futures thromboses Q’
pouvant obstruer les veines. Il existe deux sortes Q O~
d'anficoagulants: ceux qul se prennent par I3 . g@
bouche e ceux gul sadmimisirent par injection -
sous-cutanse

La dose doit &tre etroitement adaptée pour éviter deux nsgues : une anticoagulation
insuffisante (et done un rAsque de thromboss) et une anticoagulation ex_t:aséiue (et
donc un nsque de saignement). La survelllance du tratement oral repose sur |a
mesure de 'INR qui necessite une pnse de sang reguliers.

La thrombolyse :

C'est un traifement medicamenteux injectable qui est surfout utilise localement au
niveau du thrombus dans le but de le dissoudre. Cn ne [utilise que dans les cas de
thromboses récentes.

L'angioplastie et la pose de STENT :

Ce procedé permet de dilater (angioplastie) une veine refrécie (¢ sténosée ») et de
poser une prothese metallique (stent) au niveau de |a dilatation pour empecher |a
stenose de se reformer

Le shunt transjugulaire intrahépatique porto-systémique plus communément
appelé le TIPS : Ce procédé permet de créer une voie de dénvation entre les veines
portes dans le foie et les veines hépatiques ou la veine cave inférisurs.
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La transplantation : On v a3 recours dans les cas cu l'angioplastie ou le TIPS ent
echoue pour ameliorer ['etat du patient lorsque celui-ci est préoccupant

Ces moyens sont utilises d'une fagon progressive en commengant par les plus simples
et les moins invasifs - anticoagulants, 'angioplastie et la pose de stent, puis le TIPS, ef
enfin la transplantation. La decision de passer a |'étape suivante depend de |évolution
avec le traitement précédent (lorsque celul-ci a &té possible technigusment).

COMPLICATIONS

S

(appantion de |'ascite, saignement de varices, fonction du foie insuffisante, infection...).
D'autres complications peuvent apparaitre dans les suites de certains traitements
(saignements aprés anticoagulants, complications aprés un geste dans les veines telles
qu'une angioplastie ou un TIPS)

RECIDIVES

C'est tres peu probable si le fraitement anticoagulant est bien pns et bien surveillé et si
la cause est traitée. Pour éviter une récidive de la thrombose il est donc essentiel de
respecter les prescriptions médicales. En cas de difficullés & ce niveau, il faut en
parler sans attendre a son medecin.

DEVENIR
les 2 premiéres années peuvent &tre difficiles et nécessitent des traitements
spécialisés. Passé ce cap, pour 80% des patients, la maladie du foie ne pose aucun
probleme. Les traitements ulténeurs sont concentrés sur |a cause: Une vie familiale el
professionnelle gquasi normale est parfaitement envisageable.



