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A Introduction.

Le systéme porte est un systéme vasculaire unique de I’organisme de par son role et son
anatomie spécifiques. C’est un systeme veineux dont le réle est le drainage du systéme gastro-
intestinal, du pancréas et de la rate. Il permet d’acheminer les nutriments métabolisés par le
tube digestif et les produits de dégradation de I’hématopoic¢se splénique vers le foie. A ce
niveau, I’organisation du systéme porte en capillaires sinusoides rend possible et facilite les
nécessaires €changes entre le flux portal et les hépatocytes. Le sang portal est ensuite reli¢ a la
circulation systémique via les veinules hépatiques et les veines sus-hépatiques. Nous
rappellerons I’organisation histologique du lobule hépatique qui permet notamment de mieux
appréhender la pathogénie des shunts artério-portes. Nous rappellerons également I’anatomie
du systéme porte, connaissance obligatoire pour une exploitation optimale de I’imagerie en
coupe, devenue incontournable dans la prise en charge de la pathologie portale. Nous
traiterons également les variations anatomiques qui doivent étre signalées dans 1’optique
d’une prise en charge chirurgicale ou endovasculaire, évitant des procédures inadaptées

source de complications.

Nous aborderons dans ce travail les pathologies macro-vasculaires, a savoir obstacles endo-
luminaux, anévrysmes et shunts artério-portes, qui sont parfaitement analysés par 1’imagerie
moderne. L‘angiographie a longtemps été la seule technique permettant 1’exploration des
pathologies portales macro-vasculaires, son caractére invasif et le développement des
nouvelles techniques la placent aujourd’hui au second rang, dans une optique uniquement
thérapeutique.

Le scanner multiphasique et de plus en plus I’imagerie par résonnance magnétique sont au
cceur du diagnostic et du suivi des lésions portales.

Les scanners récents, réalisant une acquisition hélicoidale associant le plus souvent 64
détecteurs, sont capables d’obtenir facilement une phase dite artérielle, une phase dite portale
et une phase dite d’équilibre. L’analyse combinée de ces séries permet d’obtenir un diagnostic
positif et un diagnostic étiologique ; et de parfois imager les modifications hémodynamiques

locales induites par la pathologie. La possibilit¢ de post-traitements, notamment
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reconstructions multiplanaires et reconstructions de type MIP (maximum intensity
projection), améliorent encore ses performances.

Le role de I’imagerie par résonnance magnétique est grandissant compte tenu d’une
augmentation rapide des vitesses d’acquisition. L’utilisation de séquences volumiques en
écho de gradient ultra-rapide en pondération T1 associées a I’injection de chélates de
gadolinium permet aujourd’hui une exploration multiphasique de 1’étage sus-mésocolique.
Ces séquences, réalisées en apnée ou avec trigger respiratoire, utilisent un angle de bascule
faible, un temps de répétition court et une optimisation du remplissage de 1’espace k, les
chélates de gadolinium permettant ’obtention d’un signal satisfaisant. Sa plus faible
résolution spatiale la rend moins performante que le scanner mais le développement de
séquences spécifiques, comme la séquence de diffusion, permet d’espérer de prochaines
avancées. Enfin, sa résolution unique en contraste et notamment les séquences en pondération
T2 a Temps Echo long, la rend dans de rares indications plus intéressante que le scanner,

comme nous le verrons par exemple dans le chapitre traitant de la biliopathie portale.

Le role du radiologue est donc aujourd’hui primordial compte tenu des progres techniques de
I’imagerie qui ont permis 1’obtention rapide et de manic¢re non invasive d’un diagnostic
précis, diagnostic souvent établi dans le passé trop tardivement au stade des complications.
L’imagerie accompagne le suivi de ces pathologies portales et rend compte des modifications
morphologiques et fonctionnelles induites sur le parenchyme hépatique et sur le réseau
biliaire, que I’on nomme hépato-cholangiopathie portale. Ces modifications sont peu
répandues dans la pratique quotidienne mais elles sont fondamentales a connaitre car la
difficult¢ d’interprétation de ces images est potentiellement susceptible de conséquences
graves pour la prise en charge thérapeutique. Cette analyse morphologique combinée a
I’analyse fonctionnelle participe a la compréhension de la pathogénie portale et donc a

I’amélioration de la prise en charge.
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B Anatomie.

I. Anatomie modale.

Le systéme porte recoit le sang veineux du tractus gastro-intestinal, de la rate, du pancréas et
de la vésicule biliaire (Fig 1).

Le sang portal représente 70% de 1’apport du flux sanguin hépatique total, les 30% restants
étant véhiculés par ’artére hépatique.

Il est composé d’oxygeéne mais également des nombreux nutriments extraits par le tractus
gastro-intestinal et de produits de dégradation de 1I’hémoglobine apportés par la rate,
permettant ainsi leur transformation hépatique.

L’anatomie modale est présente chez 70% a 80% de la population.
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Fig 1 : Afférences portales gastro-intestinales, spléniques,
pancréatiques et vésiculaires d’apres les illustrations de F.Netter
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Le développement embryologique intervient précocement. Les précurseurs du systéme porte
sont les 2 veines vitellines, droite et gauche, anastomosées autour de I’intestin primitif, par
une branche ventrale caudale, une branche dorsale, puis dans la partie supérieure une branche
ventrale craniale (Fig 2a).

Lors de la rotation de Il’intestin primitif, ce systéme subit une torsion entrainant des
perturbations hémodynamiques a 1’origine d’une régression de certaines branches, le chemin
le plus court étant privilégi¢ (Fig 2b et fig 2c¢).

La régression incompléte de branches embryologiques donnerait lieu a la persistance de
diverticules. Ces diverticules, points de faiblesse pariétaux, seraient le point de départ du

développement des anévrysmes dits congénitaux (Fig 2d).

La veine mésentérique inférieure recoit les veines rectales supérieures, les veines
sigmoidiennes et les veines coliques gauches. Elle chemine dans le mésentére cranialement

vers la veine splénique dans laquelle elle se jette au niveau du confluent spléno-mésaraique.

La veine mésentérique supérieure recoit les veines iléales, iléo-coliques, coliques droites et
coliques transverses, les veines gastriques et les veines duodéno-pancréatiques antéro-
inférieures. Elle remonte dans le mésentére a droite de I’artére vers le confluent porto-

mésentérique au niveau duquel elle forme avec le tronc spléno-mésaraique le tronc porte.

La veine splénique nait du hile splénique ou elle recoit les petites veines gastriques (qui
drainent la grosse tubérosité), elle chemine en arriere du pancréas ou elle recoit les veines

pancréatiques corporéo-caudales.

Le tronc porte mesure environ 8 cm, il se dirige vers le hile hépatique dans le ligament
hépato-duodénal (petit épiploon). Au niveau du hile il se divise en 2 branches, une branche

droite et une branche gauche.

La branche gauche se dirige vers 1’avant et la gauche dans le sillon d’Arantius, elle émet des
branches segmentaires vers le lobe caud¢ dans sa portion initiale. Dans le sillon d’Arantius,
elle donne la branche latérale gauche destinée au segment II, puis se termine au niveau du
récessus de Rex (a 2,5 cm de la face antérieure du foie) en une branche droite vers le segment

IV et une branche gauche vers le segment III.

21



La branche droite regoit les veines cystiques juste avant son entrée dans le parenchyme
hépatique, puis se divise en 2 branches, une antérieure destinée au secteur para-médian

(segment V et VIII) et une branche postérieure destinée aux segments VI et VII (Fig 3).
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Fig 2 : mise en place de la vascularisation portale a partir des veines vitellines
et des 3 anastomoses. Régression progressive segmentaire suite a la rotation de
I’intestin primitif. (2)

La veine gastrique gauche recoit les veinules des 2 faces gastriques, chemine le long de la
petite courbure vers la face postérieure du tronc porte. La veine gastrique droite, en
continuité¢ avec la veine gauche, recoit les veines antrales et pyloriques, et se jette face

supérieure du tronc portal en avant de la veine gauche.
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Fig 3 : anatomie modale intra-hépatique. 1 Tronc porte. 2 Branche droite. 3 Branche
gauche. 4 Veine segmentaire gauche (S3). 5 Veine segmentaire postérieure gauche (S4)
6 Ligament falciforme. 7 Vésicule biliaire. (1)

Les veines pancréatico-duodénales antérieures s’anastomosent avec la branche gastro-

épiploique et se drainent dans la veine mésentérique supérieure (Fig 4).

Les veines pancréatico-duodénales postéro-supérieures se jettent dans la face postérieure

du tronc porte.
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Fig 4 : Drainage veineux portal sus-mésocolique

Plusieurs anastomoses existent entre le systeme porte et le systéme systémique,
expliquant le développement de varices porto-systémiques en cas d’hypertension portale. On
dénombre plus de 20 voies de dérivation possibles. Les principales sont les anastomoses entre
les veines gastriques gauches et les veines oesophagiennes, qui rejoignent le systéme azygos ;
les anastomoses entre les veines rectales supérieures et les veines rectales inférieures dans la
sous-muqueuse rectale ; les anastomoses entre la veine ombilicale et les veines pariétales
antérieures qui rejoignent les veines épigastriques ; et les anastomoses entre les veines

coliques et des veines systémiques retro-péritonéales (Fig 5).
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Fig 5 : anastomoses porto-systémiques sources de varices
porto-systémiques lors des hypertensions portales. (3)

II. Variations anatomiques.

A) Réseau portal intra-hépatique.

Ces variations sont importantes a connaitre car elles modifient la prise en charge des gestes
chirurgicaux et endovasculaires. Elles exposent au risque de nécrose du foie sain restant apres

résection ou embolisation.
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Elles peuvent se résumer schématiquement en considérant une translation vers la gauche de la
branche segmentaire postérieure droite. Il existe alors soit une trifurcation portale (15% a 20%
de la population), soit une naissance de cette branche postérieure droite a partir du tronc porte
(continuité entre le tronc porte et la branche postérieure droite), soit une naissance a partir de

la branche portale gauche (Fig 6).

Fig 6 : A anatomie modale, B trifurcation portale, C naissance
de la branche postérieure droite de la branche portale gauche,
D branche postérieure droite prolongeant le tronc porte. (1)

On peut signaler ¢galement dans de rares cas 1’absence de veine segmentaire antérieure
gauche (vers le segment IV), de multiples petites branches collatérales naissent alors de la
branche portale gauche. De méme, dans de rares situations, absence de bifurcation portale,
des branches segmentaires de petite taille naissent au fur et a mesure du cheminement

hépatique.
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B) Variations extra-hépatiques.

Les variations du tronc porte sont extrémement rares et sont le plus souvent associées a des
anomalies viscérales plus complexes. On peut citer une veine porte pré-duodénale associée a
des anomalies de la veine cave inférieure, des rates multiples, des anomalies de la rotation
mésentérique et une atrésie des voies biliaires (Fig 9). L’agénésie du tronc porte est également
extrémement rare, un tronc commun réunissant la veine splénique et la veine mésentérique
supérieure pouvant se drainer directement dans la veine cave inférieure (4). Dans les cas
d’agénésie I’artere hépatique est de gros calibre car elle assure la vascularisation hépatique,
on observe trés fréquemment des Iésions focales hépatiques comme les HNF dont le
développement serait favorisé par cet apport vasculaire exclusivement artériel (4). Les
agénésies segmentaires existent et seraient la conséquence d’une anomalie du développement
in utéro ou d’une thrombose précoce (3). Le lobe correspondant est atrophié et ’on observe
une hypertrophie compensatrice contro-latérale. La position des organes de voisinage est
également bouleversée suite aux modifications morphologiques du parenchyme hépatique
avec possibles ¢lévation et rotation postérieure du rein droit, vésicule biliaire postérieure
droite et ascension du cadre colique en cas d’atrophie du lobe droit (1); hernie

diaphragmatique gastrique en cas d’atrophie du lobe gauche.
Les variations de la veine mésentérique supérieure sont liées a des troubles de la rotation

de I’intestin primitif allant jusqu’au mésentére commun, la veine étant alors située a gauche

de I’artére, la totalité du colon a gauche de I’abdomen et I’intestin gréle a droite (Fig 8).

Les variations de la veine mésentérique inférieure existent, celle-ci pouvant se drainer dans

la veine mésentérique supérieure ou au niveau du confluent porto-mésentérique (Fig 9).
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Fig 7 : a gauche, drainage de la VMI dans la VMS. A droite, drainage de la
veine mésentérique dans le confluent porto-mésentérique. (5)

Les variations du retour veineux portal sus-mésocolique sont multiples et source de
dilatations variqueuses en cas de thrombose porte, donnant lieu au cavernome portal. Une

partie de ces variations est illustrée sur la figure 9 (d’apres F.Netter).
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C_Anatomo-pathologie.

I. Architecture générale.

Tres schématiquement, et nous verrons par la suite les différentes structures, le foie s’organise
en unités fonctionnelles appelées lobules (ou acini) a la périphérie desquels se trouvent les
espaces portes dans lesquels cheminent des pédicules vasculaires associant une branche
portale terminale, une branche artérielle, un canalicule biliaire et un vaisseau lymphatique.

Le sang converge vers le centre du lobule par les capillaires sinusoides jusqu’a la veine
centro-lobulaire (Fig 10). Ces sinusoides sont entourés de travées hépatocytaires uni-
cellulaires, c’est a ce niveau que s’effectuent les échanges entre les cellules hépatiques et le
sang portal (Fig 11).

Les vaisseaux portes macroscopiques répondent a [’histologie générale des structures
veineuses a savoir 3 tuniques concentriques, adventice, média et intima, la média étant fine

par rapport aux structures artérielles (propriété élastique et non contractile).

Veine centro-lobulaire Sinusoides

Travée hépatocellulaire uni-cellulaire - Branche porte terminale

Fig 10
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Veines sus-hépatiques

Sinusoides et travées
hépatocytaires uni-
cellulaires

Lobule hépatique

\ \ ' Espace porte
77

Tronc porte

Fig 11

II. Le lobule hépatique.

Le lobule est I’unité fonctionnelle du foie. Forme polyédrique dans 1’espace, il est hexagonal
a la coupe. Il est centré par une veine centro-lobulaire qui rejoint les veines sus-hépatiques
puis la veine cave inférieure. La périphérie du lobule est délimitée par les espaces portes
contenant une branche porte, une branche artérielle, un canalicule biliaire et un vaisseau
lymphatique (Fig 12 et 13).

Entre la périphérie et le centre du lobule se trouvent des travées unicellulaires d’hépatocytes
formant un podle biliaire et un pole portal. Les hépatocytes sont de grandes cellules
polyédriques avec de gros noyaux au nucléole bien visible. Le cytoplasme est abondant et
granulaire et son aspect est fonction de I’état nutritionnel de 1’individu.

Entre les travées hépatocytaires se trouvent les capillaires sinusoides ou le sang chemine

lentement vers la veine centro-lobulaire. La paroi de ces sinusoides est formée de cellules
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bordantes ne reposant pas sur une membrane basale mais sur une simple couche de fibres de
réticuline. L’espace entre la paroi des sinusoides et les hépatocytes est I’espace de Disse (Fig
14).

Branche porte |

Canalicule -
biliaire |

v

Lymphatique

Artéere hépatique o

Fig 12 : espace porte
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_ Veine centro-lobulaire

Hépatocyte et sinusoides

Espaces portes ‘

Fig 13 : lobule hépatique

Cellule étoilée du foie

Espace de Disse Cellule de Kuppfer

endothéliale

Fig 14 : Paroi des sinusoides associant cellules endothéliales, cellules de
Kuppfer et cellules étoilées, séparés des hépatocytes par I’espace de Disse
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III. Le sinusoide hépatique.

Partie terminale du systéme porte. Le sang portal chemine lentement au travers des sinusoides
ce qui permet les échanges et 1’action métabolique diversifiée des hépatocytes. Ce plasma
« épuré » rejoint la circulation systémique via les veines centro-lobulaires et les veines sus-
hépatiques.

La paroi sinusoidale est formée principalement de cellules endothéliales, associées aux
cellules étoilées du foie et aux cellules de Kupffer. Les cellules de Kupffer appartiennent au
systeme réticulo-endothélial et jouent un réle phagocytaire.

Les pores intra et inter-cellulaires sont plus laches que dans les capillaires systémiques,
permettant des échanges facilités avec les hépatocytes. Ces échanges sont également favorisés
par I’absence de membrane basale et la présence de micro-villosités hépatocytaires (Fig 15 et

16).

Cellule bordante

Sinusoide Espace de Disse
Hépatocyte

Fig 15 : sinusoide hépatique, fort grossissement
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Hépatocyte

Micro-villosités

Cellule
- bordante

Fig 16: sinusoide hépatique, tres fort grossissement
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D Technique.

I. Scanner.

Le scanner est comme nous le verrons devenu I’outil radiologique principal dans la prise en

charge des pathologies macro-vasculaires du systéme porte.

Les premiers atouts du scanner sont son accessibilité et son caractére peu invasif. [.’examen

est réalisé apreés ponction veineuse périphérique permettant une injection de produit de
contraste iod¢ nécessaire a 1’exploration des pathologies macro-vasculaires.
L’avénement des acquisitions hélicoidales et la multiplication des détecteures permettent

aujourd’hui la réalisation d’un examen multiphasique. Le temps d’acquisition de 1’étage

abdominal, de quelques secondes, permet un passage en apnée qui limite les artéfacts
respiratoires. Cet examen multiphasique est nécessaire a une exploration optimale du réseau
porte. Nous réalisons dans notre service une acquisition sans injection de produit de contraste,
puis 3 passages apres injection de produit de contraste. L’analyse combinée de ces 4 phases
permet un reflet de la dynamique de perfusion du réseau porte et du parenchyme hépatique.

Nous utilisons un scanner 64 détecteurs de 0,6 mm, permettant des reconstructions

multiplanaires sans perte de résolution spatiale. Ces reconstructions sont fondamentales pour
explorer au mieux la pathologie vasculaire. La réalisation d’image en volume-3D et de

reconstruction de type MIP, permet une synthése et un résumé visuel clair particulierement

utiles aux cliniciens.
La phase sans injection et les phases artérielle et tardive ne sont réalisées que sur 1’étage sus-

méso-colique afin de limiter l’irradiation. Les programmes de modulation de dose sont

également appliqués dans cette optique.
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Apres réalisation d’un topogramme de face et de profil, nous injectons un produit de contraste

pulsé de 1,5 mL/Kg a 3-4mL/s.

Phase sans injection de produit de contraste :

I . . mA . | Index . -
collimation | épaisseur | intervalle | kV max/min délai noise Rot. pitch Filtre
64 x 0,625 2.5 2 100 | 250/700 | - 20 | o6 | 1375 |SHou

Phase artérielle : réalisée grace a la détection automatique de bolus, environ 45 secondes

apres le début d’injection

. . P . mA P Index . .
collimation | épaisseur | intervalle | kV max/min délai noise Rot. | pitch Filtre
SP+10 si 4ml/s Std ou
64 x 0,625 1.25 0.5 120 | 200/700 | g 50 ¢i3miys | 28 0.6 | 0.984 | °_ o
Phase portale : réalisée 70 secondes apres injection.
collimation | épaisseur | intervalle | KV mA délai Index | pot. | pitch | Filtre
max/min noise "
64x0,625 | 125 0.9 120 | 200/700 70s 20 | 06 | 1375 | SHou
Phase tardive : réalisée 120 secondes apres injection.
collimation | épaisseur | intervalle | KV mA délai Index | pot. | pitch | Filtre
P max/min noise ’
64x0,625 | 25 2 100 | 200/700 120 20 | 0.6 | 1.375 5:‘;;“
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II. Imagerie par résonnace magnétique.

Le role de 'IRM est grandissant méme si sa plus faible résolution spatiale la rend moins
compétitive que le scanner dans I’exploration vasculaire. Cependant elle est largement utilisée
pour 1’étude des parenchymes hépatique et pancréatique, et les séquences actuelles que nous
allons détailler permettent le plus souvent une analyse suffisante du réseau portal.

L’examen est réalisé sur une IRM 1,5 Tesla (General Electric : Signa) avec une antenne HD
boddy UPPER. Nous utilisons une ceinture respiratoire pour les séquences avec trigger.
L’examen se termine par les s€quences avec injection de chélates de gadolinium grace a une

voie veineuse périphérique posée lors de la préparation.

Séquence axiale T2 FrFSE avec application de la saturation de la graisse :

Epaisseur de coupe de 7 mm tous les 0,7 mm, acquisition avec trigger respiratoire.

Le TR est diminu¢ a 2500 ms grace a une impulsion finale de -90° permettant une €limination
de la pondération T1 résiduelle (Fast Recovery), ce qui diminue le temps d’acquisition global
et limite les artéfarcts cinétiques.

Cette séquence permet [’analyse morphologique des parenchymes hépatiques et
pancréatiques, complément nécessaire a 1’étude vasculaire pour mettre en évidence les 1ésions

tumorales et les éventuelles dysmorphies hépatiques.

Sequences LAVA avec annnulation du signal de la graisse :

LAVA : Liver acquisition with volume acceleration.

Séquence écho de gradient ultra-rapide en pondération T1.

Acquisition volumique permettant I’obtention de coupes fines (1,8 a 3,2 mm), la résolution
spatiale est donc excellente et les reformations multiplanaires sont possibles.

Remplissage partiel de 1’espace k dans les 3 directions du codage permettant une accélération
du temps d’acquisition.

Acquisition en apnée limitant les artéfacts respiratoires.

TR =3,3 ms

TE=1,2ms

TI =Ti min ; le TT est réduit pour optimiser la suppression du signal de la graisse au centre de
I’espace k : sequence dite Extra spéciale.

Angle = 15°
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Nex = 0,75 (remplissage partiel)

Matrice : 256 * 256

Imagerie parallele : ASSET

Homogénéisation du signal : PURE

L’étage sus-mésocolique est imagé en apnée, ce qui permet d’obtenir un examen
multiphasique. Le réseau portal est donc parfaitement exploré avec une résolution spatiale

inférieure a celle du scanner.

Seéquences cholangio-IRM :

Les images sont réalisées en apnée en coupes frontales et frontales obliques dans 1’axe de la
voie biliaire.

L’¢épaisseur de coupe est de 20 mm.

TR infini, TE long avec train écho permettant une excellente résolution en contraste entre les

voies biliaires et I’environnement tissulaire.

Sequence pondérée en diffusion :

La séquence pondérée en diffusion permet de mettre en évidence la restriction des
mouvements de molécule d’eau.

Nous utilisons une séquence echo-planar pondéree T2 avec appplication de gradients de
diffusion.

Coupes axiales de 5 mm tous les 0,5 mm.

b =600, TR sup a 5000, TE minimum.

Matrice : 192 * 128

Nex=6a8

Trigger respiratoire.

Elle permet de détecter d’éventuelles 1ésions tumorales hépatiques et de différencier thrombus
cruorique et bourgeon tumoral endoluminal par la mise en évidence d’un hypersignal du

vaisseau occlu lié a I’hypercellularité tumorale.
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E_Pathologies macrovasculaires du systéme porte.

I. Thrombose du systéme porte.

A) Thrombose fibrino-cruorique.

A.1. Introduction.

Les thromboses fibrino-cruoriques du systéme porte sont fréquemment rencontrées dans la
pratique de I’imagerie abdominale moderne ; échographie, scanner et IRM. Les diagnostiquer
devant des symptomes abdominaux aigus ou les rechercher dans un contexte de pathologie
pro-thrombotique est crucial car la prise en charge doit étre adaptée et instaurée en urgence.
Une étude (6) portant sur plus de 23000 patients autopsiés retrouve une incidence de 1% dans
la population générale, chiffre légérement plus ¢élevé que les données habituellement
rencontrées dans la littérature. Il n’y pas de prépondérance masculine ou féminine.

Elles peuvent se compliquer d’ischémie digestive potentiellement 1étale, ou comme nous le
verrons entrainer des modifications structurelles définitives : hypertension portale, cavernome
portal, atrophie hépatique ou biliopathie portale.

Le bilan étiologique est réalisé en partie grace a 1’imagerie, il est primordial car des
pathologies générales ou abdomino-pelviennes graves peuvent se révéler par une thrombose
portale. L ¢étude (6) ne trouve que 14% de thromboses dites idiopathiques, sans étiologie mise
en évidence.

Le traitement est long et difficile, ’anticoagulation par voie générale est souvent la seule
thérapeutique utilisée, mais certaines thromboses étendues peuvent nécessiter un complément

de traitement par voie endo-vasculaire ou chirurgicale.

40



A.2. Etiologies.

On distingue les causes locales abdomino-pelviennes, pour lesquelles 1’imagerie est la
technique permettant le diagnostic dans le méme temps que la mise en évidence du thrombus ;
et les causes générales, qui sont recherchées en fonction du contexte clinique et /ou devant

I’absence de causes locales.

A.2.a. Causes locales.

Elles représentent 30% des étiologies de thrombose porte et doivent donc étre recherchées des
la mise en évidence du thrombus.

La cirrhose hépatique est I’étiologie la plus fréquente: 30% (6). La greffe hépato-
carcinomateuse augmente le risque de thrombose fibrino-cruorique et doit étre recherchée,
mais 30% des thromboses apparaissent sans carcinome hépato-cellulaire (6). Le risque de
développer une thrombose porte chez un patient cirrhotique est rapporté entre 0,6 et 17% (7),
la pathogénie serait liée a une diminution du débit portal, une lymphangite peri-portale et une
fibrose favorisant la formation du thrombus (7).

Les tumeurs primitives ou secondaires sont également responsables de thromboses par
1’état pro-coagulant qu’elles entrainent.

Enfin, les pathologies inflammatoires ou infectieuses comme les appendicites, les
diverticulites, les pancréatites ou les maladies inflammatoires chroniques de I’intestin
libérent dans la circulation des facteurs pro-inflammatoires qui favorisent la survenue d’une

thrombose.

A.2.b. Causes générales.
Elles représentent 70% des étiologies de thrombose portale.

De nombreuses affections sont connues pour favoriser 1’apparition de thromboses, elles

doivent étre recherchées en fonction du contexte clinique et radiologique.
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Les syndromes myéloprolifératifs sont une cause fréquente de thrombose du systéme porte.
Leur apparition est multifactorielle et serait liée en partie aux modifications cellulaires
plaquettaires et leucocytaires qui facilitent la formation d’agrégats leuco-plaquettaires. La
thrombose peut-€tre le premier éveénement clinique et radiologique d’un syndrome
my¢loprolifératif, celui-ci pouvant se révéler jusqu’a un an apres 1’épisode de thrombose. Le
risque de développer un syndrome myéloprolifératif aprés une thrombose portale, si aucune
autre étiologie n’est mise en évidence, est rapporté entre 30% (8) et 75% (9). Ce risque est
majoré en cas de thrombose intra-hépatique, passant de 30% a 50%.

La mutation V617F du géne de la tyrosine kinase JAK2 a été ces derni¢res années décrite
comme étant fréquemment associée aux thromboses spléniques idiopathiques et aux
syndromes my¢éloprolifératifs. Elle est retrouvée le plus souvent dans les maladies de Vaquez
et les thrombocytémies essentielles. Elle module 1’expression des récepteurs membranaires
endothéliaux, leucocytaires et plaquettaires, favorisant la formation d’agrégats leuco-
plaquettaires (10). La présence de la mutation est également corrélée au degré de résistance a
la protéine C activée (11) et elle provoquerait une diminution de I’inhibiteur du facteur
tissulaire (10). Des séries (12) et (13) concluent donc a I’intérét de sa recherche dans le cadre
de thromboses portes non expliquées pour argumenter la poursuite du bilan vers une biopsie
ostéo-médullaire méme si aucun signe clinique ou radiologique n’oriente vers une
prolifération myélocytaire.

Les affections génétiques ou acquises des facteurs de la coagulation comme le facteur II,
le facteur V, la protéine S, la protéine C ou ’antithrombine III sont connues pour favoriser
I’apparition de thromboses veineuses. Plusieurs études ont démontré une augmentation de
leur incidence dans les thromboses du systéme porte, équivalente a I’augmentation rencontrée
dans les thromboses périphériques (8). Cette étude montre également que le risque est corrélé
au nombre de facteurs fonctionnellement déficitaires, et conclut qu’elles doivent faire partie
du bilan ¢étiologique. Bien que 1’augmentation de [D’incidence des anticorps anti-
phospholipides soit moins importante dans les thromboses portes, ceux-ci doivent également
étre dosés (8).

La contraception orale, une grossesse ¢t un antécédent de splénectomie sont considérés
comme des facteurs favorisants la survenue de thrombose porte et doivent également étre
recherchés.

Le déficit en phospho-fructo kinase (PFKD) est une entité trés rare caractérisée par un
trouble de la glycolyse li¢ a une enzyme non fonctionnelle, la fructo-kinase. Un cas de

thrombose mésentérique chez un patient porteur de cette maladie est décrit dans la littérature

42



(14). Le lien entre thrombose et PFKD est suspecté. Une particularité a souligner est la non
¢lévation de I’acide lactique méme en présence d’ischémie digestive en rapport avec un
défaut de synthése du pyruvate (15), ce qui peut faussement rassurer dans le bilan d’une

douleur abdominale aigue.

A.2.c. Chez l’enfant.

Les étiologies les plus fréquentes sont la chirurgie abdominale, le sepsis et le cathétérisme de
la veine ombilicale.

Dans une ¢étude de 2010 (16), la fréquence des troubles de la coagulation congénitaux est
retrouvée a 38% contre 4% dans le groupe contrdle. Ils sont cependant le plus souvent
associés a une cause locale ; pour ne pas les méconnaitre, il est donc conseillé de les

rechercher devant toute thrombose aigue.

A.3. Thromboses aigues : tableaux cliniques et radiologiques.

Le mode de révélation d’une thrombose aigue du systéme porte est une douleur abdominale
aspécifique qui peut étre associée a un syndrome inflammatoire clinique, notamment une
hyperthermie qui reste souvent modérée. Peuvent s’associer des troubles du transit de type
vomissements ou diarrhées. Le tableau évolue le plus souvent en 48 heures (17), mais les
formes frustes existent et il n’est pas rare que les patients consultent plusieurs semaines apres
le début des symptomes, la sémiologie radiologique est alors celle qui sera décrite dans le
chapitre suivant (A4 : thromboses chroniques).

L’échographie est souvent réalisée en premicre intention, sa sensibilité est acceptable bien
qu’inférieure a celle du scanner ou de I’IRM. L’imagerie en coupe est la technique adaptée a

cette pathologie permettant un diagnostic positif, étiologique, de gravité et la surveillance.
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A.3.a. Echographie.

Merritt en 1979 (18), ou Van Gansbeke en 1985 (19), démontrent déja la capacité de
I’échographie a mettre en évidence une thrombose portale.

Cependant, la différence entre thrombus fibrino-cruorique et néoplasique ne peut étre réalisée
(19). Bien que I’amélioration des techniques doppler et le développement de I’échographie de
contraste permettent dans certains cas de mettre en évidence une artérialisation du thrombus,
la sensibilit¢ demeure trop faible pour en faire une technique de premier plan.

Les thromboses intra-hépatiques et les thromboses du tronc porte sont généralement bien
mises en ¢évidence. Les difficultés apparaissent lors de [’exploration des vaisseaux
mésentériques et de la veine splénique, I’interposition de structures gazeuses digestives
faisant alors largement chuter la sensibilité de 1’examen.

Enfin, 1’échographie restera limitée par ses éternels inconvénients: technique, patient,

opérateur et appareil-dépendants.

La sémiologie radiologique associe plusieurs signes :

La présence de matériel échogéne intra-luminal qui est retrouvée dans 67% des patients de
la série de Van Gansbeke (19).

L’augmentation du calibre du vaisseau. Signe peu sensible, pouvant cependant apporter un
argument supplémentaire pour le diagnostic.

L’absence de signal en mode Doppler. Signe paraissant séduisant mais se heurtant a des
aléas liés au patient et a I’opérateur, les réglages de la PRF devant étre optimaux pour ne pas
engendrer des artéfacts diminuant le rendement diagnostic. La présence d’une hypertension

portale sévere, avec ralentissement du débit portal, peut également conduire a de faux positifs.
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A.3.b. Scanner.

Le scanner est la technique de référence dans I’exploration de la pathologie portale, en
particulier des thromboses, examen nécessitant alors une injection de produit de contraste
i0dé.

Le protocole d’acquisition doit comporter au minimum une phase sans injection de produit de
contraste et une acquisition avec injection a la phase dite portale, qui est réalisée dans notre
service 70 secondes apres le début de I’injection. Une acquisition trop précoce expose au
risque de faux positifs li¢ a la confusion entre thrombose et artéfacts de flux. Une acquisition
artérielle est souvent réalisée dans notre pratique car elle permet de mettre en évidence une
artérialisation du thrombus qui permet de différencier thrombus fibrino-cruorique et bourgeon
tumoral endoluminal.

La réalisation de coupes fines permet des reconstructions dans les 3 plans de ’espace et la

réalisation de post-traitement 3D de type 3D-MIP ou 3D-volumique.

Plusieurs ¢léments détaillés ci-contre témoignent de la thrombose portale :

Hyperdensité spontanée du vaisseau avant injection de produit de contraste. Cette
hyperdensité spontanée est présente jusqu’a 10 jours apres la formation du thrombus et peut
de ce fait aider a différencier une thrombose récente d’une thrombose plus ancienne.
Malheureusement ce signe est inconstant et I’on préférera noter I’absence de cavernome
portal pour évoquer une thrombose récente.

Visualisation directe du thrombus sous la forme d’une hypodensité intra-luminale (20).
Cette hypodensité est cerclée par le produit de contraste en cas de thrombose incompléte.
Absence de rehaussement du vaisseau en cas de thrombose complete.

Le rehaussement de la paroi portale a également été décrit (21) dans des articles anciens,
deux hypothéses ont été formulées, la premiére impliquerait une augmentation de la
vascularisation des vasa-vasorum, la seconde consiste a penser que cet aspect hypervasculaire
est présent sans thrombus, mais qu’il est masqué par I’hyperdensité intra-luminale liée au
produit de contraste.

Hypervascularisation hépatique en aval de la sténose (fig 17). Cet aspect hypervasculaire
du parenchyme hépatique est li¢ a une augmentation du débit artériel dans le territoire obstrué
pour compenser la baisse d’apport d’oxygene liée a la thrombose portale. Le territoire

hypervasculaire est fonction de la localisation de la thrombose. Cet aspect disparait lors des
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acquisitions portale et tardive. Le mécanisme de cette artérialisation serait un shunt
fonctionnel trans-biliaire 1ié a la chute de pression dans le réseau porte obstrué.

Inversement, un aspect hypodense du parenchyme hépatique en aval de la sténose peut étre
vu, résultat de la baisse du débit portal et d’une non compensation par 1’artére hépatique (20).
Enfin, on rapporte également un aspect hypodense du parenchyme hépatique avant
injection de produit de contraste en aval de la sténose. Les modifications de la concentration
intra-hépatique en glycogeéne en réponse a la thrombose seraient responsables de cette
hypodensité spontanée (22).

La confusion entre thrombus et voies biliaires dilatées était source de faux positifs dans des
séries anciennes (21). Le développement des détecteurs millimétriques permettant des
reconstructions multiplanaires sans perte de résolution spatiale a permis de limiter cette
confusion. Quand cette distinction reste délicate en raison par exemple d’une injection de
mauvaise qualité, 'IRM peut facilement aider au diagnostic différentiel grace a
I’hyperintensité en pondération T2 des voies biliaires contrairement a 1’hypodensité du

thrombus.

Fig 17: a gauche, hypervascularisation du parenchyme hépatique en aval d’une
thrombose segmentaire (a droite)
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A3.c. IRM.

Les séquences écho de gradient en pondération T1 permettent une exploration multiphasique
grace a un angle de bascule faible et une optimisation du remplissage de 1’espace k. Le
diagnostic de thrombose doit se faire au temps portal pour éviter la confusion avec des
artéfacts de flux. On retrouve en partie la sémiologie retrouvée au scanner avec
principalement un hyposignal intra-luminal partiel ou total et une hypervascularisation du

parenchyme hépatique en aval de la thrombose au temps artériel.

A.3.d. Thromboses aigues mésentériques et spléniques et ischémie du gréle.

Les thromboses mésentériques et spléniques sont moins fréquentes que les thromboses intra-

hépatiques et du tronc porte mais elles partagent les mémes €tiologies.

La découverte peut étre fortuite lors d’un suivi de pathologie néoplasique, inflammatoire ou
de cirrhose. Elles peuvent entrainer, de la méme manicre que les thromboses du tronc porte,
une douleur abdominale, des nausées, des vomissements ou des troubles du transit (23) ,
tableau évoluant le plus souvent depuis 48 heures (17). Notons qu’il n’est pas rare que la
symptomatologie soit fruste, évoluant sur plusieurs semaines et pouvant associer perte de
poids, douleurs post-prandiales ou dégout de la nourriture (17), la thrombose porte est alors

ancienne.

Une des particularités de cette localisation est le risque de développer une ischémie aigue du
gréle qui doit étre systématiquement recherchée. L’examen clinique révéle en plus des signes
décrits ci-dessus une distension abdominale dans 51% des cas (17), et des signes d’irritation

péritonéale en cas de perforation et de péritonite.

La sémiologie radiologique de la thrombose est la méme que celle décrite dans les
paragraphes précédents. L’échographie ne détecte ni une ischémie du gréle ni une perforation
digestive de manicre satisfaisante. Devant une thrombose splénique et /ou mésentérique, le

scanner, par ses performances et son accessibilité, est I’examen adapté.
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I1 est nécessaire d’effectuer une injection de contrasté iodé, en cas de contre indication, une

angio-IRM avec injection de chélates de gadolinium peut remplacer le scanner (23).

On recherche en association a la thrombose: une distension grélique li¢e a I’iléus, une image
en cible permise par un cedéme pariétal secondaire a 1’ischémie ou un épanchement
péritonéal: signes aspécifiques.

On s’attache a rechercher des signes plus spécifiques (mais moins sensibles): pneumatose
pariétale ou aéroportie.

Le signe le plus sensible et spécifique est un défaut de rehaussement de la paroi lors d’une

acquisition réalisée a 3 minutes, témoignant de la nécrose pariétale.

Enfin, le pneumopéritoine ou la présence de gaz dans le mésentére signe la perforation.

Le traitement est variable en fonction de la présentation clinique et radiologique. Une
perforation digestive impose une laparotomie pour exérése segmentaire du gréle nécrosé. Une
ischémie conduit également le plus souvent a une laparotomie pour juger de la viabilité¢ de
I’anse atteinte. Une thrombectomie chirurgicale est réalisable jusqu’a 3 jours apreés la
survenue de la thrombose (23). Les thrombectomies mécaniques ou chimiques sont une
alternative intéressante en cas de thrombose étendue ou semi-récente, elle se pratique par voie
trans-hépatique aprés ponction portale directe. Un cas de thrombectomie aprés ponction
directe de la veine splénique est décrit dans la littérature (24). Le traitement médical anti-
coagulant est généralement instauré seul en cas de thrombose bien tolérée sur le plan clinique,

sa durée est fonction de I’étiologie.
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A.4. Thromboses chroniques.

A.4.a. Tableaux cliniques et évolution naturelle.

Le mode de révélation est trés variable. Certaines thromboses peuvent se révéler devant un
tableau clinique abdominal frustre évoluant depuis plusieurs semaines, associant douleur,
troubles du transit au sens large et dégout de la nourriture ou perte de poids, surtout si la
thrombose intéresse la veine mésentérique (23). Elles peuvent également se révéler par une
complication liée au développement d’une hypertension portale, en particulier saignement de

varices oesophagiennes (23 , 25).

L’évolution dépend de la localisation du thrombus et de son étendue ; du type de traitement et
de la rapidité de sa mise en ceuvre.

La restitution ad integrum est possible si la thrombose est peu étendue et rapidement prise en
charge, le caillot faisant alors I’objet d’une rapide dissolution sans que les modifications
hémodynamiques et morphologiques n’aient eu le temps de se fixer.

Le plus souvent, le thrombus se modifie par une pariétalisation du caillot entrainant une
transformation fibreuse de celui-ci et de la paroi (26).

Cette transformation fibreuse s’accompagne de dépdts calciques pouvant devenir

macroscopiquement visibles.

In fine, la veine devient atrophique, fibreuse, et parfois calcifi¢e, laissant se développer les

complications liées au blocage du flux portal.

49



A.4.b. Développement d’un cavernome portal.

Le cavernome portal de définit par un ensemble de dérivations veineuses porto-portales
développées suite a I’obstruction du tronc porte, dans le but de maintenir un débit portal

suffisant. Il est décrit pour la premiére fois dans un article de Balfour et Stewart en 1869.

La thrombose porte est 1’étiologie principale, les autres causes étant 1’agénésie portale, la
sténose extrinséque et ’hémangiome de la veine porte (27). Une importante proportion est
dite idiopathique, sans étiologie mise en évidence, jusqu’a 50% selon certains auteurs (28).

Son développement est variable en fonction des individus, il est généralement rapide, en
quelques jours, de 6 a 20 jours selon Gallego et al (27) et jusqu’a 5 semaines selon d’autres

auteurs (29).

Il se présente sous la forme de vaisseaux dilatés serpigineux entourant le plus souvent le tronc
porte au niveau du hile et du petit épiploon. Son extension dépend de I’étendue de la
thrombose, on rencontre des cavernomes intra-hépatiques (Fig 18); et les thromboses

spléniques et mésentériques peuvent induire un cavernome intra- et peri-pancréatique.
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Fig 18: cavernome intra-hépatique, prise de
contraste au temps portal de varices peri-biliaire.

En échographie, le mode doppler couleur est intéressant pour prouver la nature vasculaire des
structures tubulaires et anéchogénes visualisées en échographie mode B. Le flux enregistré est

de type veineux, hépatopéte, avec une modulation respiratoire diminuée voire abolie (27).

Le scanner et I’IRM montrent un rehaussement maximal du cavernome au temps portal, le

tronc porte est souvent non visible car atrophique, il peut se présenter sous la forme d’une fine
bande calcifiée au milieu des veines serpigineuses du cavernome.

IIs montrent également de manicre aléatoire une hypervascularisation des territoires

périphériques du foie lors de 1’acquisition artérielle (27). Les territoires périphériques sont le

foie gauche (segment II et III) et le territoire postérieur du foie droit. Cet aspect serait li¢ a
une prise en charge du foie périphérique par I’artére hépatique, le cavernome permettant un

apport de sang portal préférentiellement dans le segment IV et le lobe caudé (21).
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Plusieurs systémes veineux peuvent étre recrutés et forment le cavernome portal (Fig 19).

Les veines biliaires sont le plus souvent recrutées. Elles regroupent les veines ¢épi-

cholédociennes (dans la paroi de la voie biliaire principale) et para-cholédociennes
(indépendantes de la voie biliaire principale) et les veines cystiques (plexus veineux de Saint).
Les veines cystiques se poursuivent par les veines vésiculaires qui se drainent dans la veine
portale droite (Fig 20).

Le recrutement des veines biliaires expliquerait en partie la non artérialisation du foie central,
les veines épi-cholédociennes permettant un apport du sang portal jusqu’au hile, et les veines
cystiques jusqu’au foie antérieur droit. Il explique également le développement de la
biliopathie portale, abordée dans un chapitre dédié, car la dilatation des veines entourant la
voie biliaire principale peut engendrer des hémobilies ou des sténoses du cholédoque avec
rétention biliaire en amont. Le recrutement des veines biliaires ne se voit pas en cas de

cirrhose (30).

Fig 19:

Niustration depicts the major constituting vessels of the collateral
circulation in cavernous transformation of the poartal vein and their
anatomic relation 1o the main portal venous runk and the lobar
branches. CV, cystic vein; EV, esophageal vein, LGV, left gasiric vein,;
LLB, left lobar branch: MPV, main trunk of portal vein; PCVP, para-
choledochal venous plexus: PDV, pyloricoduodenal vein; PPV, prepy-
loric vein; PSPDV, posterior superior pancreaticoduodenal vein; PUV,
paraumbilical vein; RGV, right gastrmie vein, RLH, right lobar branch;
SGV, short gastric veins, SMV, superior mesenteric vein: SV, splenic
vein. (30)
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Les veines gastriques sont le deuxiéme systeme veineux recruté. La veine gastrique gauche

draine les 2 faces de I’estomac, suit la petite courbure gastrique puis chemine dans le ligament
hépato-duodénal vers la veine porte dans laquelle elle se jette juste en amont de la bifurcation
portale. La veine gastrique droite suit la veine gastrique gauche, et draine la grande courbure
gastrique. Elle recoit les veines pré-pyloriques et se jette dans le tronc porte. L’anastomose de
la veine gastrique gauche avec les veines oesophagiennes explique la survenue de varices
oesophagiennes et peri-oesophagiennes et le risque d’hémorragies digestives. Les veines
gastriques sont dilatées en cas de cirrhose sans thrombose porte associée (30).

Les veines duodéno-pancréatiques sont également parfois recrutées, surtout si la thrombose

intéresse la veine splénique ou mésentérique (31). Elles se développent face postérieure et
antérieure du pancréas céphalique et se drainent face postérieure du tronc porte avant la
bifurcation portale (pour le systeme postéro-supérieur) et dans la veine mésentérique
supérieure (pour le systéme antéro-inférieur). Elles peuvent mimer une tumeur du pancréas
céphalique (6). Elles sont rarement dilatées en cas de cirrhose hépatique (30).

Les vasa-vasorum de la paroi de tronc porte (32).

Fig 20 : recrutement des veines peri-biliaires : a gauche varices peri-cystiques, a droite
varices épi-cholédociennes.
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A.4.c. Développement d’une hypertension portale.

Elle se définit par une augmentation de la pression dans le systéme porte suite a la thrombose,
et entraine le développement d’anastomoses porto-systémiques. Le cavernome, premier
moyen de suppléance a se mettre en place, ne réussissant pas a dériver 1’ensemble du flux

portal.

L’échographie, comme pour le cavernome, montre des structures tubulaires anéchogenes. La
nature vasculaire est prouvée par le mode doppler couleur, qui enregistre un flux continu non
ou peu modulé par la respiration.

Le scanner est la technique adaptée pour étudier ces voies de suppléance car sa forte
résolution spatiale et la possibilit¢ de reconstructions multiplanaires permettent d’étudier
finement ces structures. Une vingtaine de voies de suppléance a été décrite (26).

L’IRM est également trées performante pour le diagnostic d’hypertension portale.
L’acquisition de séquences multiphasiques en écho de gradient T1 ultra-rapide permet une
analyse satisfaisante mais moins performante que le scanner.

De nouvelles séquences permettent une analyse quantitative et qualitative du flux vasculaire.
Ces séquences en contraste de phase utilisent le déphasage des spins mobiles soumis a un
gradient bipolaire. Lorsque un gradient de durée et d’intensité fixes est appliqué dans 1’axe
des spins mobiles, le déphasage subi est fonction de la vitesse des spins. Les caractéristiques
du gradient doivent étre choisis pour pouvoir encoder de manicre satisfaisante une gamme de
vitesse, un gradient trop faible appliqué a un flux vasculaire a vitesse trop élevée entraine une
mauvaise estimation de la vitesse liée a un phénomene d’aliasing. Le calcul précis de la
section vasculaire permet d’obtenir le débit a partir des vitesses calculées en fonction du
temps. Condat et al en 2011 (33) étudient les relations entre débits portal et azygos et varices
oesophagiennes chez les patients cirrhotiques. Il conclut que cette séquence pourrait étre
intéressante dans le bilan d’une cirrhose pour estimer le risque hémorragique et qu’un débit de
2,3 mL/s dans la veine azygos peut étre retenu pour présumer de la présence de varices de

grade II et plus.
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Les dérivations spléno-rénales directes et indirectes sont trés souvent mises en évidence, elles

relient le hile splénique a la veine rénale gauche (Fig : 21).

Fig 21 : dérivations porto-systémiques spléno-rénales directes.

Les dérivations gastriques s’expliquent par la présence d’une anastomose entre les veines

gastriques gauches et les veines oesophagiennes qui rejoignent la circulation systémique.
Elles engendrent les varices oesophagiennes (Fig 22), mieux mises en ¢évidence par
endoscopie (27) ; et les veines para-oesophagiennes, exclusivement mises en évidence par
I’imagerie en coupe. Les varices oesophagiennes peuvent entrainer les hémorragies digestives
qui déterminent le pronostic de la maladie et qui doivent faire I’objet d’une prise en charge

standardisée.
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Fig 22 : varices oesophagiennes (cercle rouge), carcinome hépatocellulaire
traité par embolisation (fleche jaune), bourgeon tumoral endoportal gauche
(fleche verte).

Les dérivations gastro-rénales relient les veines gastriques aux veines rénales.

La veine para-ombilicale chemine dans le ligament falciforme et rejoint les veines pariétales
antérieures, donnant le classique aspect clinique en téte de méduse.

Les varices pancréatico-duodénales sont rares dans les hypertensions portales.

La veine diaphragmatique inférieure droite relie les varices oesophagiennes a la veine cave

inférieure.

Les dérivations péritonéo-pleuro-péricardiques résultent de 1’anastomose veineuse entre les

différentes séreuses, et se présentent sous la forme de dilatations veineuses pariétales intra-
thoraciques.

Les dérivations retro-caves de développent dans le retro-péritoine, dans la région inter-

aortico-cave, et ne doivent pas étre confondues avec une tumeur retro-péritonéale.

Les dérivations meso-caves sont rares, elles sont visualisées dans le mésentére a coté de la

veine mésentérique et se jettent dans la veine cave inférieure.

On peut retrouver des varices omentales, en continuité avec les veines gastriques.
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Les complications habituelles d’une hypertension portale sont également a rechercher,

splénomégalie et ascite.

A.4.d. La biliopathie portale.

Introduction.

Le développement d’un cavernome portal peut entrainer des anomalies cliniques, biologiques
et radiologique liées a des perturbations du systeme biliaire. Elles ont ét¢ récemment
regroupées sous le nom de biliopathie portale (31). Elles résultent de 1’action des varices du
cavernome sur les voies biliaires, par des mécanismes mécaniques et probablement

inflammatoires, non encore complétement élucidés.

Ces anomalies sont connues de longue date par les angiographistes (portographie et
cholangiopathie retrograde) qui n’avaient qu’une vision endoluminale des modifications
globales. L’arrivée de 1’échographie et du scanner, et surtout aujourd’hui de I’IRM, permet
d’explorer la pathologie grace a un examen unique, et de décider une prise en charge adaptée.
Les anomalies radiologiques infra-cliniques d’une biliopathie sont fréquentes (33, 34). Les
traductions cliniques augmentent ces dernieres années, certains 1’expliquent par une meilleure
prise en charge des cavernomes portaux, provoquant une amélioration de la survie mais
également une augmentation des complications tardives comme la biliopathie (33).

Le traitement est difficile car la présence des varices biliaires majore le risque hémorragique

lors des traitements invasifs endoscopiques ou chirurgicaux (35).
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Formes cliniques et physiopathologie.

L’imagerie en coupe a permis de distinguer plusieurs mécanismes dans le développement

d’une biliopathie portale.

On décrit tout d’abord une compression directe des voies biliaires par les varices elles-
mémes. Cette compression se traduit en imagerie par des sténoses de type extrinseque (a
angle aigu) de la voie biliaire en cholangiographie retrograde et en cholangio-IRM (Fig 23) et
sont décrites depuis de nombreuses années (Iésions de type II en endoscopie). L’IRM en
pondération tissulaire (pondération T2 ou T1 avec injection de chélates de gadolinium) et le
scanner confirment que ces encoches endoluminales sont le fait de varices biliaires sans pour
autant prouver leur nature obstructive (Fig 24). Cette propriété obstructive est suspectée par le
fait qu'une diminution de la pression portale (par la réalisation d’un shunt porto-systémique
chirurgical ou d’un TIPS) fait dans certains cas diminuer la symptomatologie. Le fait que la
pression portale (en moyenne égale a 15 mmHg) soit supérieure a la pression biliaire (4 a 10

mmHg) rend également plausible une compression « active » des varices.

Fig 23: a) Cholangiographie retrograde endoscopique montrant 2 sténoses
réguliéres, a raccordement aigu avec la paroi, de type extrinséque ou bénigne. b)
méme patient, image similaire obtenu grace aux séquencex de cholangio-IRM a
forte pondération T2, coupes épaisses. Notez la dilatation des voies biliaires
gauches en amont de la sténose. (33)
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Fig 24: a gauche, sténoses réguliéres de la convergence sur les séquences de
cholangio-IRM (forte pondération T2). A droite, méme patient, varices (en
hyposignal T2) biliaires provoquant cet aspect endoluminal de sténose extrinseéque.

On décrit également des sténoses uniques, longues, a raccordement obtu, mimant un
cholangiocarcinome (Iésion de type I en endoscopie). La encore, I’imagerie en coupe permet
de redresser le diagnostic.

Des cas de sténose complete (31, 33) ou de déviation de la voie biliaire principale (31) sont

également rapportées.

Un second mécanisme peut €tre objectivé par ’imagerie. Le cavernome portal provoque des
réactions pariétales scléro-inflammatoires provoquant une transformation fibreuse. Ces
modifications entrainent un aspect de cholangite-like, également bien connu des opérateurs de
cholangiographie rétrograde endoscopique (Iésion de type III). La cholangio-IRM retrouve un
aspect similaire aux images angiographiques, montrant de multiples irrégularités de la paroi
biliaire, le diagnostic différentiel étant la cholangite sclérosante primitive ou secondaire. Le
scanner et I’IRM objectivent des épaississements focaux de la paroi prenant tardivement le
contraste. L’étiopathogénie n’est pas clairement établie, certains évoquent la possibilité d’une
origine hypoxique.

Ces modifications pariétales fibreuses pourraient expliquer la non diminution des symptomes

apres anastomose porto-systémique.
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Une troisiéeme présentation radiologique est rapportée depuis peu dans la littérature. Elle
associe une dilatation des veines epi-cholédociennes et para-cholédociennes et une fibrose au
sein du cavernome. Cette fibrose se présente sous la forme d’une véritable masse engainant
les voies biliaires dans laquelle la mise en évidence des varices est parfois difficile. La prise
de contraste est tardive et le diagnostic différentiel avec un cholangiocarcinome est parfois
impossible (Fig 25). Les mécanismes impliqués dans sa formation ne sont encore pas
clairement établis.

Elle expliquerait également la non diminution des symptomes aprés anastomose porto-

systémique.

Les anomalies radiologiques portales sont donc fréquemment constatées dans la surveillance
du cavernome portal, en général rapportées entre 70 et 92% dans la littérature. Par contre les

signes clinico-biologiques sont plus rares, estimés a 25% selon Condat et a/ (33).

On rencontre des signes biologiques de cholestase, ¢lévation des phosphatases alcalines et de
la bilirubinémie conjuguée.

Cliniquement, des tableaux d’angiocholite ou de cholécystite alithiasique (par compression
du canal cystique par les varices cystiques (34)) peuvent se développer.

La présence concomitante de calculs n’est pas rare et il est parfois difficile de savoir si le
calcul résulte d’une stase biliaire an amont d’une sténose liée au cavernome ou si le calcul est
responsable de la dilatation sus-jacente. L’absence de calcul vésiculaire et la nature
pigmentaire du calcul peuvent aider (34).

Enfin une cirrhose biliaire secondaire est ¢galement un risque potentiel compte tenu de la

rétention biliaire chronique.
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Fig 25: en haut, cholangio-IRM faisant fortement suspecter un cholangiocarcinome de la
convergence biliaire avec sténose longue de la VBP et dilatation des voies biliaires sus-
jacentes. En bas, les séquences en pondération T1 apres injection de gadolinium (a
gauche) et reconstruction MIP (a droite) objectivent une masse fibreuse prenant
tardivement le contraste. Dans cet exemple, le diagnostic différentiel avec un
cholangiocarcinome n’a pas pu étre établi avec certitude, la biopsie étant impossible
compte tenu du risque hémorragique, 1’absence d’évolution aprés 17 mois a permis de
conclure a une forme pseudo-cholangiocarcinomateuse du cavernome.

Imagerie.

L’IRM est I’examen appropri¢ dans I’exploration de la biliopathie portale. En Effet, les
séquences de cholangio-IRM a forte pondération T2, réalisées en coupes épaisses de 20 mm,
et maintenant les séquences 3D, permettent une vision de la lumiére biliaire comparable a
celle obtenue en cholangiographie. Ces séquences sont complétées par une imagerie tissulaire

en pondération T2 (T2 Fr-FSE avec saturation de la graisse) et en pondération T1 apres
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injection de chélates de gadolinium. Ces données tissulaires complétent et expliquent les
anomalies endoluminales visualisées sur les séquences de cholangio-IRM.

L’examen fait dans un premier temps le bilan des anomalies biliaires, cartographiant les

sténoses et les dilatations, grace aux séquences de cholangio-IRM.

On recherche ensuite les varices du cavernome, en hyposignal T2, se rehaussant lors de la

phase portale, et leur éventuel role compressif. Les varices epi-cholédociennes et les varices
para-cholédociennes peuvent étre mises en évidence. Les varices peri-pancréatiques et intra-
pancréatiques peuvent faussement faire porter le diagnostic de tumeur pancréatique
céphalique car elles peuvent entrainer un aspect hétérogéne du pancréas en pondération
T2 (31) (Fig 26); le contexte et la prise de contraste portale des varices doivent aider au
diagnostic. L’échographie peut étre utile en montrant la nature vasculaire de cette pseudo-
masse.

On recherche également des irrégularités de la paroi biliaire, sous la forme d’épaississements

pariétaux segmentaires prenant le contraste lors des acquisitions tardives : images cholangite-
like.

On recherche une masse fibreuse au sein du cavernome engainant la voie biliaire, son

caractére homogene, centré et son association avec des varices biliaires devant faire évoquer
le diagnostic du cavernome pseudo-tumoral. Les séquences de diffusion sont un complément
d’information utile pour distinguer la nature tumorale de cette masse.

On recherche la présence de calculs, leurs présences devant étre prises en compte dans le

schéma thérapeutique.

Etude du parenchyme hépatique a la recherche de modifications qui sont détaillées dans le

chapitre suivant.

On recherche également les signes d’hypertension portale, et notamment la présence de

varices oesophagiennes.
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Fig 26 : aspect hétérogéne de pseudo masse pancréatique i€ aux varices intra et peri-
pancréatiques. On s’attache a retrouver les varices intra-pancréatiques (en hyposignal
T2), absentes dans la pathologie tumorale. (31)

Traitement.

Le traitement est difficile et doit étre abordé au cas par cas compte tenu des nombreuses
présentations cliniques et radiologiques.

De nombreuses €tudes s’accordent sur certains principes a respecter (28, 29, 34-37).

Seules les manifesattions cliniques et biologiques sévéres sont traitées.

Le traitement des varices oesophagiennes doit étre instauré rapidement car elles sont la
premicre cause de déces. Les traitements béta-bloquants et les traitements endoscopiques sont
généralement utilisés (34).

Le traitement médical prévenant la formation de calcul peut étre utilisé par intermittence ou
en continu en fonction des résultats obtenus.

Le traitement endoscopique par sphinctérotomie et éventuellement pose de stent intra-biliaire

est efficace en cas de calcul ou de sténose fibreuse des voies biliaires (36). Il n’est pas dénué
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de risque surtout en cas de varices pancréatiques qui sont a rechercher lors du bilan
d’imagerie.

La dérivation portale par shunt porto-systémique chirurgicale ou endovasculaire (TIPS) est a
réaliser apres traitement endoscopique en 1’absence d’amélioration (36 et 37). La encore, le
risque hémorragique est important.

Enfin, une anastomose bilio-digestive peut étre réalisée en dernier recours apres dérivation
portale.

Le traitement de la cause de la thrombose porte doit étre associé.

A.4.e. Modifications morphologiques du parenchyme hépatique.

Une thrombose porte segmentaire entraine en quelques mois en cas de non
revascularisation une atrophie du parenchyme hépatique en aval de la sténose. Une étude de
1995 de Hann et al. (38) montre une sensibilité¢ de 90%, une spécificité de 97% et une valeur
prédictive positive de 96% entre ces 2 signes.

Les événements moléculaires et cellulaires conduisant a cette atrophie font encore 1’objet de
recherches, mais on constaterait une diminution du volume hépatocytaire, voire une nécrose
hépatocytaire (25 et 39) en réponse a la diminution du flux portal, 'apport artériel ne

réussissant pas a combler la diminution d’apports nutritionnels au sens large.

Dans les cavernomes, il s’opére des modifications complexes du parenchyme hépatique. On
observe une artérialisation puis une atrophie (similaire aux thromboses segmentaires) des
territoires hépatiques dits périphériques. Par extrapolation, on considére que ces territoires
subissent une diminution de ’apport du flux portal méme en présence du cavernome,
entrainant une artérialisation compensatrice insuffisante conduisant a terme a une atrophie.
Ces territoires sont le lobe gauche (segment II et III) et la région postérieure du foie droit
(segment 5, 6, 7 et 8).

On remarque a contrario une hypertrophie compensatrice du lobe caudé et du segment I'V.
Une ¢étude de 2006 de Vilgrain et al. (25) retrouve une relation significative entre ces
modifications, qu’elle nomme [I’atrophie-hypertrophie complexe, et la présence d’un

cavernome portal.
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Les territoires centraux du foie auraient donc un apport nutritionnel conservé. Plusieurs
hypothéses ont été soulevées : maintient des apports grace au cavernome hilaire (25), grace
aux varices vésiculaires alimentant le segment IV, et a la présence d’anastomoses entre le

lobe caudg¢, le segment IV et les veines gastriques (40) (Fig 27).

Fig 27: Persistance d’un aspect discrétement hypervasculaire du foie périphérique sur
la phase portale. Atrophie du lobe gauche et hypertrophie de segment IV. Noter la
spénomégalie secondaire au développement d’une hypertension portale. (25)

Il est important de connaitre et de signaler ces modifications pour distinguer une dysmorphie
cirrhotique, la cirrhose étant une des étiologies principales de thrombose, d’une dysmorphie
secondaire au développement du cavernome. La constatation d’une dysmorphie peut d’autant
plus conduire a tort au diagnostic radiologique de cirrhose que certains ¢léments sont
communs aux 2 pathologies : splénomégalie, hypertrophie du segment I, varices et ascite

(25). L’absence de nodule de régénération, ’atrophie du lobe gauche (hypertrophie en cas de

cirrhose) et surtout I’hypertrophie du segment IV (atrophie en cas de cirrhose) doivent éviter

cette confusion (25) (Fig : 28).
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Fig 28: foie cirrhotique, dysmorphie associant hypertrophie
du lobe gauche et du lobe caudé et atrophie du segment I'V.

Ces modifications morphologiques liées au cavernome peuvent également €tre rapportées a
tort a une cholangite sclérosante primitive (qui engendre une atrophie du segment II et une
dilatation des voies biliaires). L’absence de fortes déformations hépatiques et 1’absence de

segment | pseudo-tumoral doivent remettre en doute le diagnostic de cholangite.
Ces modifications morphologiques ne sont malheureusement pas absolues, et ce d’autant plus

que certaines pathologiques sont parfois associées, une biopsie hépatique est donc le plus

souvent réalisée pour évaluer plus précisément le degré de fibrose parenchymateuse.

A.5. Conclusion.

La thrombose fibrino-cruorique est une complication fréquente de certaines pathologies
comme la cirrhose, les tumeurs ou les syndromes myélo-prolifératifs. L’imagerie permet le

diagnostic et participe activement au bilan étiologique. Sa mise en évidence est primordiale
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pour instaurer le plus rapidement possible les traitements adaptés sous peine de modifications
structurelles définitives : cavernome portal, hypertension portale et dysmorphie hépatique.

La biliopathie portale qui doit étre aujourd’hui explorée par une IRM, est plus rare mais pose
de nombreux problémes thérapeutiques.

Les varices oesophagiennes sont la premicre cause de déces liés aux thromboses fibrino-

cruoriques. Elles doivent étre dépistées et prises en charge rigoureusement.
L’échographie n’est pas dénuée d’intérét mais le scanner et de en plus I'IRM grace au

développement des séquences rapides, permettent une étude radiologique exhaustive de cette

pathologie.
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B) Bourgeon tumoral endoluminal.

B.1. Introduction.

Il se définit par la présence au sein du systéme porte d’un processus tumoral. La tumeur, apres
passage de la paroi vasculaire, se propage par contiguité dans 1’espace endoluminal, et peut
migrer a distance grace au flux vasculaire comme en témoigne la présence de bourgeons

endoluminaux a distance de la tumeur.

Toutes les tumeurs abdominales sont susceptibles d’envahir le systéme porte mais le
carcinome hépato-cellulaire est de trés loin le plus souvent en cause. Viennent ensuite les
métastases hépatiques et les carcinomes digestifs et biliaires. Les €tiologies exceptionnelles

seront détaillées dans un chapitre spécifique.

La fréquence des ces bourgeons tumoraux endovasculaires associés au CHC varie de 12,5% a

39,7% (41), Une autre étude datant de 2005 retrouve une fréquence de 16% (42).

Leur présence aggrave fortement le pronostic de la maladie et modifie donc la prise en charge.

On comprend donc I’importance du bilan radiologique dans leurs détections.

B.2. Sémiologie radiologique.

Déja démontrée en angiographie portale, I’artérialisation du bourgeon tumoral des tumeurs
hypervasculaires est le meilleur signe. Malheureusement la sensibilité n’est pas optimale et de

nombreux autres signes et techniques ont €té testés pour établir un diagnostic plus fiable.
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B.2.a. Angiographie.

Okuda et al. (43) démontrent en 1975 la corrélation entre la présence d’une artérialisation du
thrombus et son caractére tumoral. Cette prise de contraste filiforme précoce au sein du
bourgeon refléte la néoangiogénese tumorale des tumeurs hypervasculaires. Il nomme ce

signe le « thread and streaks sign » (Fig 29).

Fig: 29 a gauche, artériographie montrant I’artérialisation du bourgeon porte. A droite
correspondance en angioscanner, temps artériel a 45 secondes. (42)

B.2.b. Scanner.

L’artérialisation du bourgeon est donc le signe le plus important puisque sa spécificité est de

100%. En scanographie, la sensibilité de ce signe a fortement progressé depuis 1’avénement
des scanners multiphasiques qui permettent la réalisation d’une phase artérielle (44). Un
consensus est maintenant établi dans la littérature pour acquérir 4 phases dans le bilan initial
des tumeurs hépatiques, une sans injection, une phase artérielle réalisée dans notre service a
45 secondes apres injection, une phase dite portale et une phase tardive.

On observe donc comme en angiographie une prise de contraste filiforme au sein du bourgeon

(Fig 30) reflétant la néovascularisation artérielle.

69



La présence d’une fistule artério-portale est un élément déterminant. Celle-ci est mise en

évidence par une opacification précoce au temps artériel du réseau portal (Fig 31).

De fagon plus rare un wash-out du bourgeon peut-étre détecté (CHC et carcinome fibro-

lamellaire) ainsi que le développement de fines artéres paralleéles au thrombus (45).

Ces 3 signes sont tres spécifiques d’un bourgeon portal tumoral mais ne se rencontrent que
dans les tumeurs hypervasculaires, tumeurs qui représentent par ailleurs la majeure partie des
bourgeons endoportaux compte tenu de la place prépondérante des CHC dans cette
pathologie. L’extension des tumeurs non hypervasculaires dans le secteur endo-luminal est
difficilement distinguable d’une thrombose fibrino-cruorique, la différenciation s’appuie sur

des signes (décrits dans les paragraphes suivants) manquants de spécificité et de sensibilité.

Fig 30 : Prises de contraste filiformes au sein du thrombus (a) non retrouvées sur
I’acquisition portale (b).
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Fig 31 : a gauche, carcinome fibro-lamellaire. A droite, prise de contraste précoce des
branches portales attestant de la fistule artério-portale.

Le diamétre élevé du tronc porte en présence d’un thrombus est également un élément qui

serait en faveur d’une nature tumorale. Tublin et al. (44) montre que pour un diametre
supérieur a 23 mm la sensibilité était de 62% et la spécificité était de 100% dans le diagnostic
de bourgeon tumoral endovasculaire, le plus grand diamétre rencontré dans leur étude étant de
22mm. Dans notre expérience, certains thrombus fibrino-cruoriques mesuraient plus de 23mm
(Fig 32).

L’évolution du diamétre se révele étre plus intéressante puisque la non diminution du

thrombus apres traitement anti-coagulant ou la progression du diametre portal sur 2 examens

consécutifs est fortement évocatrice de bourgeon tumoral endovasculaire.
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Fig 32

La continuit¢ du thrombus avec la lésion tumorale doit faire suspecter un bourgeon

endoluminal. La spécificité n’est pas absolue car un thrombus fibrino-cruorique peut se
développer a proximité d’une tumeur compte tenu de modifications vasculaires loco-
régionales et de I’état pro-coagulant 1i¢ au processus tumoral. La sensibilité¢ est modérée

puisque que certains thrombus tumoraux se développent a distance de la tumeur.

L’absence d’hyperdensité spontanée n’est pas un signe fiable puisque celle-ci n’est présente

que durant quelques jours apres la formation d’un thrombus fibrino-cruorique et qu’elle n’est

pas permanente.

Enfin la prise de contraste du thrombus doit également alerter mais elle peut se voir dans les

thrombus fibrino-cruoriques vieillis, remaniés. La sensibilité et la spécificité font défaut (fig

33).
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Fig 33 : CHC sur cirrhose éthylique. En
haut, association d’un thrombus firino-
cruorique (branche droite) non rehaussé
(densit¢ de 22 HU) et d’un bourgeon
tumoral endoluminal (tronc porte),
densité de 64 HU. En bas, controle a 6
mois montrant 1’envahissement de la
branche portale droite avec artérialisation
du bourgeon tumoral.

En conclusion, ’artérialisation du thrombus, la présence de fistule artério-porte et le wash-out
du thrombus sont des signes tres spécifiques de bourgeon tumoral endovasculaire de tumeurs
hypervasculaires mais la sensibilité est modérée. Un diameétre élevé du tronc porte associé a la
présence de Iésions hépatiques et d’un thrombus qui se rehausse sont évocateurs de malignité
(46). La contiguité du thrombus avec la tumeur est également un signe évocateur mais non

absolu.
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B.2.c. Echographie.

L’échographie est performante pour mettre en évidence un thrombus porte dans les branches

droite et gauche et dans le tronc principal.

Le développement des techniques doppler a permis de mettre un évidence un flux pulsatile
artériel au sein du bourgeon avec une spécificité élevée (47) pour prouver la nature
néoplasique du bourgeon. Une étude ancienne conclut méme a 1’arrét des biopsies en cas de
flux pulsatile intra-thrombotique (48). Cependant le manque de spécificité rend « utile » ce
signe dans la prise en charge des CHC mais ne place pas 1’échographie en premiére ligne de

détection (49).

Des études récentes ont été réalisées apres le développement de I’échographie de contraste. 2
¢tudes montrent la supériorité de I’échographie de contraste par rapport a 1’échographie
doppler (50, 51). Deux études montrent méme une supériorité¢ de 1’échographie de contraste
vis a vis du scanner dans la détection de I’artérialisation du thrombus (52, 53), en raison de
résolutions temporelle et en contraste supérieures (expliquée par I’absence de diffusion des
micro-billes dans le secteur interstitiel et d’un enregistrement en continu du passage du bolus
de produit de contraste) (Fig 34). La différence étant slirement significative pour les
thrombus tumoraux des branches segmentaires intra-hépatiques, qui sont mal visualisées au
scanner.

Cependant, cette technique est largement opérateur dépendante, matériel dépendante et patient
dépendante ; ’enregistrement ne peut concerner qu’une petite partie du parenchyme
hépatique ; et ces €tudes ont été réalisées de manicre rétrospective ou le contexte de CHC
¢tait connu. Aucune étude prospective n’a confirmé la supériorit¢ de I’échographie de
contraste pour la caractérisation d’un thrombus par rapport au scanner. Les performances de
I’échographie de contraste sont donc intéressantes et une place doit probablement lui étre faite
dans les cas de thromboses de petite taille des branches portales segmentaires, dans les cas de
résultats avec le scanner et I’[RM non contributifs (53) ou de contre-indication a ces

techniques.
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Fig 34 : a) matériel échogeéne au sein
de la  branche portale. D)
rehaussement du thrombus lors de la
phase artérielle. c) persistance du
rehaussement lors du remplissage du
vaisseau porte. (52)

B.2.d. Imagerie par résonance magnétique.

L’IRM doit étre réalisée apres injection de chélates de gadolinium et acquisition de séquences
rapides dynamiques en écho de gradient en pondération T1. La sémiologie est la méme que

celle rencontrée en scanographie mais les performances sont inférieures.

La séquence de diffusion montre un hypersignal du bourgeon tumoral associ¢é a une
diminution du coefficient ADC (Fig 35), secondaires a la restriction du mouvement des
molécules d’eau au sein du bourgeon. Une étude récente de 2010 démontre la capacité de
cette séquence a différencier les bourgeons tumoraux endo-luminaux des thrombus fibrino-
cruoriques (54), mais aucune ¢tude comparative n’a été¢ réalisée pour comparer cette

technique aux autres. La sensibilité et la spécificité ne sont de plus pas absolues (53).
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Fig 35 : résultats de 1’¢tude de Rossi et al. (53) montrant une restriction du
coefficient ADC dans les bourgeons tumoraux endovasculaires par rapport au
thrombus fibrino-cruorique.

B.2.e. Tomographie par émission de positons couplée au scanner : PET-CT

Le PET-CT met en évidence un hypermétabolisme du bourgeon tumoral (55). Son cofit, son
accessibilité et 1’irradiation qu’il produit limitent ses indications. Aucune étude ne démontre
son efficacité par rapport aux autres techniques (56, 57). La sensibilité est limitée et il existe
des faux positifs, en cas par exemple de pyléphlébites septiques (57, 58).

La mise en évidence d’un hypermétabolisme endo-luminal dans un contexte de pathologie
néoplasique est donc fortement évocatrice de bourgeon tumoral endo-luminal, diagnostic qui

doit étre appuyé par les techniques plus performantes, scanner notamment.
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B.3. Etiologies.

L’¢étiologie largement dominante est le carcinome hépato-cellulaire sur foie cirrhotique. Les
cancers digestifs, en particulier les tumeurs colo-rectales, et les métastases hépatiques sont des
causes plus rares. Viennent ensuite des causes rares comme les carcinomes biliaires, les
tumeurs endocrines du pancréas et les tumeurs intra-abdominales (envahissement de
contiguité), et les étiologies plus exceptionnelles comme les 1éiomyosarcomes, les carcinomes

fibro-lamellaires ou les lymphomes.

B.3.a. Carcinomes hépatiques.

Le carcinome hépato-cellulaire sur cirrhose est de loin la tumeur la plus fréquente devant les
autres lésions telles que le carcinome hépato-cellulaire sur foie sain ou le carcinome fibro-
lamellaire. Ce paragraphe est donc consacré au carcinome hépato-cellulaire sur cirrhose qui
fait I’objet de nombreuses études.

L’incidence des bourgeons tumoraux endoluminaux dans les CHC sur cirrthose est
généralement décrite autour des 20% (41, 42).

La découverte d’un bourgeon portal sur foie cirrhotique est suggestif de greffe hépato-

carcinomateuse et impose un bilan complémentaire exhaustif pour la rechercher.

Le pronostic de la maladie est largement assombri s’il existe un envahissement vasculaire
portal (59 et 50), les données retrouvent fréquemment une survie entre 10 et 15% a 5 ans
(12% selon Jonas ef al. (61)) ; ceci montre I’intérét de développer des techniques toujours

plus performantes pour détecter cet envahissement.

Plusieurs études ont recherché des facteurs de risque d’invasion vasculaire devant sensibiliser
le radiologue dans la détection. Une étude publiée en 2011 (59) retrouve un lien avec le taux
¢levé de phosphatases alcalines, une lésion supérieure a 8 cm, I’invasion d’un organe de
voisinage et une capsule incompléete entourant la tumeur. Une étude rétrospective de 2008
portant sur 227 cas de CHC (62) montre que le taux d’alpha-foeto-protéine et la taille de la
tumeur sont corrélés au risque d’envahissement vasculaire (portal et sous-hépatique) ; a partir

d’un taux d’alpha-foeto-protéine de 1000 ng/mL, I’'incidence d’invasion vasculaire passe de
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32% a 61%. La fréquence d’invasion vasculaire augmente également proportionnellement a la
taille de la tumeur. Enfin la présence d’un taux d’alpha-foeto-protéine supérieur a 1000ng/ml

et d’une tumeur supérieure a 5 cm sont associés a 82% d’invasion vasculaire.

Sur le plan thérapeutique, la présence d’un bourgeon tumoral endoluminal contre-indique une
transplantation compte tenu d’un risque important de récidive (62).

La chirurgie demeure la meilleure chance de guérison (41), mais de nombreuses études
montrent le bénéfice d’une association de cette chirurgie avec un traitement complémentaire
administré par voie endo-vasculaire ou systémique (41, 63). Les données de la littérature
soulignent I’importance d’une sélection des patients candidats a la chirurgie pour préserver
une morbi-mortalité post-opératoire acceptable.

Les techniques chirurgicales sont modifiées en présence d’un bourgeon tumoral endo-portal.
A noter que la chimio-embolisation n’est pas réalisée dans notre service en présence d’un
thrombus porte car il y a un risque d’ischémie en cas d’atteinte de ’artére hépatique lors de la
procédure (64). D’autres centres pensent que le bénéfice est supérieur aux risques et réalisent
la chimio-embolisation (65) en cas de réserve hépatique fonctionnelle suffisante et de
cavernome portal (66). Le lipiodol marqué a I’iode 131 est une alternative a la chimio-
embolisation en présence d’un thrombus porte, certaines études retrouvent méme une
efficacité similaire entre les 2 techniques (67) avec une tolérance moins bonne du lipiodol
marque.

La radiothérapie externe 3D est également utilisée, les progres réalisés dans le centrage des
lésions limitent le champs d’irradiation et préservent de mieux en mieux la fonction hépatique
restante autrefois altérée par I’irradiation adjacente a la 1ésion. Une étude récente (68) montre
qu’en association a une chimio-embolisation les résultats sont extrémement intéressants avec
une survie a 1 an de 42,5% (traitement de CHC compliqué de thrombose porte), plusieurs
case-report vont également dans ce sens (54).

Enfin, il existe des traitements prometteurs par voie systémique (69, 70), comme les
interferons-alpha ou les inhibiteurs de la tyrosine kinase, qui viendront remplacer ou

s’associer aux chimiothérapies actuelles.

On comprend donc I’enjeu de la détection des CHC sur cirrhose compliqués de bourgeon

tumoral endoluminal aux vues des implications pronostiques et thérapeutiques.
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B.3.b. Carcinomes digestifs.

Les bourgeons tumoraux sont beaucoup plus rares que dans les carcinomes hépato-cellulaires
sur cirrhose : 2,8% (71). Une série japonaise (72) retrouve 1,2% de bourgeon tumoral dans les
cancers gastriques et 0,6% dans les cancers colo-rectaux (a noter que I’incidence des tumeurs
gastriques au Japon est plus importante qu’en Europe).

Le bourgeon peut se développer aprés effraction de la paroi vasculaire et progression de la
tumeur dans le secteur endoluminal a partir du foyer primitif (Fig 36) ou des métastases (Fig
37). L’¢étude de Yamamoto et al. (73) retrouve 20% d’envahissement portal microscopique
sur les piéces de métastasectomies.

Il peut également se développer a distance du foyer primitif, un case report de 1979 (74)
montre un cas de bourgeon tumoral gauche sans métastase hépatique (Fig 38), mais avec
envahissement de la veine mésentérique inférieure, ce qui démontre la propriété de certaine
cellules tumorales a migrer grace au flux vasculaire et a s’implanter dans le secteur
endoluminal, rendant possible la présence de bourgeons tumoraux vasculaires a distance du
foyer primitif. Le réle de certaines protéines est ¢tudié et leurs présences seraient un reflet du
caractere agressif de la tumeur et du risque d’extension endovasculaire, on cite par exemple le
CD 105 dans le carcinome hépato-cellulaire (75), protéine qui pourrait étre également en

cause dans les cancers colo-rectaux (76).

Fig 36 : envahissement des veines portales distales au contact de la tumeur primitive, rendant
possible une extension de proche en proche ou une migration des cellules allant s’implanter dans

le secteur endovasculaire. (74)
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Fig 37 : envahissement d’une branche portale intra-hépatique au
contact d’une métastase de carcinome colique (a) et (b). (74)

Fig 38 : (a) Bourgeon portal gauche non visualisé sur le scanner initial, accompagné
d’une hypervascularisation hépatique gauche liée a 1’obstruction vasculaire. (b)
Progression en taille du bourgeon, 6 mois aprés exérése de la 1ésion initiale, atrophie du
foie gauche liée a la non reperméabilisation du réseau porte gauche. Caractére

néoplasique du thrombus prouvé par histologie. Absence de métastase hépatique.
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Le traitement des cancers digestifs avec extension endo-portale n’est pas clairement codifié
(77), certaines équipes adoptent une attitude agressive si le contrdle de la maladie peut-étre
obtenu par ailleurs (72). On comprend I’intérét des échographies per-opératoires a la

recherche de métastases et d’envahissement endo-luminal.

B.3.c. Métastases hépatiques.

L’extension se fait par contiguité avec la tumeur dans le sens rétrograde. La encore la prise en
charge n’est pas standardisée, le geste chirurgical doit étre élargi (résection anatomique
lobaire remplacant une métastasectomie (71)) en cas d’invasion vasculaire, les roles de

I’échographie per-opératoire et de 1’échographie de contraste restent a définir.

B.3.d. Autres tumeurs.

Toutes les tumeurs agressives intra-abdominales sont susceptibles d’envahir le réseau
veineux.

On citera les carcinomes pancréatiques neuro-endocrines, la proximité du pancréas avec le
tronc porte rend non exceptionnelle la dissémination endoluminale. De plus, le caractere
hypervasculaire de la tumeur permet le plus souvent d’affirmer la nature néoplasique du
bourgeon grace a la mise en évidence d’une artérialisation (Fig 39).

Les carcinomes biliaires sont également une étiologie non rare, I’envahissement portal ne
devant pas étre confondu avec une dilatation biliaire segmentaire : intérét dans ce cas de
I’IRM injectée avec séquences de cholangio-IRM a TE Long. Un case report (78) rapportant
un carcinome de la voie biliaire principal avec envahissement portal, guéri aprés chirurgie,
montre la difficult¢ du choix de la prise charge thérapeutique lorsque l’on détecte un
bourgeon portal néoplasique.

Un cas de lymphome a double localisation a également été décrit (79). Le scanner mettait en
¢vidence une thrombose suspecte du réseau porte intra-hépatique compte tenu de sa taille
importante. Le PET-CT montrait un hypermétabolisme de ce thrombus et un deuxieme foyer
hypermétabolique au niveau du cordon spermatique gauche. Les biopsies concluaient a un
lymphome non Hodgkinien de type B. La régression des Iésions était observée apres

traitement (Fig 40).
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B.4. Conclusion.

L’extension tumorale endoluminale dans le systéme porte est une pathologie rare, hormis
dans le carcinome hépato-cellulaire ou elle se rencontre dans environ 20% des cas.

Sa détection est primordiale car sa présence aggrave le pronostic des maladies et modifie la
prise en charge thérapeutique.

Le caractere hypervasculaire de la tumeur facilite la distinction entre bourgeon tumoral et
thombus fibrino-cruorique car le bourgeon peut étre artérialisé. La distinction des bourgeons
tumoraux ou thombose fibrino-cruorique des tumeurs fibreuses est difficile, voire impossible.

Il existe de nouvelles techniques (échographie de contraste, séquence IRM de diffusion)

prometteuses dont la place reste a définir.

Fig 39: tumeur neuro-endocrine du pancréas (fleche

rouge) avec envahissement endoportal (fleche jaune) et

métastases hépatiques hypervasculaires (fleche bleue).
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Fig 40 : localisations lymphomateuses endoportales (a et b), locations

hypermétaboliques correspondantes (¢ et d), hypercellularité

lymphomateuse au niveau du thrombus (e) et du cordon (f). (79)
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C) Pyléphlébites septiques.

C.1. Introduction.

Les pyléphlébites septiques se définissent par la présence d’un thrombus infecté du systéme

porte. Le terme de pyléphlébite seul qui définit normalement une phlébite de la veine porte est

de plus en plus utilisé a la place de pyléphlébite septique.

Historiquement connues depuis 1846 grace a Waller qui met en évidence du matériel purulent

au sein d’une veine porte thrombosée, suite a une autopsie (Fig 41).

La mortalité de cette affection est restée trés longtemps élevée. Les progrés de 1’imagerie et

des thérapeutiques (antibiothérapie) ont permit d’améliorer considérablement le pronostic.
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Fig 41 : traité pratique des maladies du foie relatant I’observation du Dr Waller.
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de celul d'uoe lentille & eelui d'un haricol, L'appendice emeal se eonfond, par pon
exlrdmild: perforée, avec un s rempli de pus épals; on ne découvee nueun corpa
firanger. Estomae el intestin i 'dtst normal. Le relo droit renferme plosiears foyers
purulents.

Le malade, observe par Bubl, écit dgé de 10 ans. Le 11 octobre 1853, il avait &id
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Les ¢études récentes retrouvent une mortalité entre 11 et 32% en 2001 (80) et de 3% en 2011
(81).
Les interactions des agents infectieux avec 1’endothélium provoqueraient la formation de

micro-thrombus infectés remontant dans le systéme porte.

C.2. Aspects cliniques.

Les signes cliniques sont aspécifiques et se superposent avec la sémiologie de la pathologie
causale.

On rencontre une douleur abdominale mal localisée, des nausées /vomissements et des
troubles du transit. S’associe un syndrome inflammatoire entrainant une fievre et des frissons.
Les signes liés aux complications peuvent se rajouter en I’absence de traitement (abces
hépatiques et ischémie digestive).

Le bilan biologique est dominé par un syndrome inflammatoire et des perturbations
aspécifiques du bilan hépatique.

Les hémocultures sont trés souvent positives (80 a 90% des cas (82)), les germes les plus
souvent rencontrés ¢tant Escherichia coli et Bactéroides fragilis. Selon un article publié
récemment (83), une bactériémie a Bactéroides fragilis doit faire rechercher une pyléphlébite

septique.

C.3. Etiologies.

Les données de la littérature sont consensuelles pour impliquer un processus infectieux ou
inflammatoire intra-abdominal. Celui-ci est le plus souvent identifié méme si Phlegmon et al.
(84) ne le retrouve que dans 68% des cas.

L’appendicite était la plus grande pourvoyeuse de pyléphlébite septique, mais 1’amélioration
de sa prise en charge a fait chuter son incidence. Les données récentes montrent une

responsabilité élevée des diverticulites (81, 85). Sont également responsables aprés les
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diverticulites et les appendicites, les pancréatites nécrosantes surinfectées, les pathologies
inflammatoires du tube digestif comme la maladie de Crohn, la chirurgie intra-abdominale
compliquée d’abcés profond, les infections biliaires au sens large et plus rarement les

infections pelviennes.

C.4. Imagerie.

Le role de I’imagerie dans la prise en charge de cette pathologie est primordial car elle permet
le diagnostic positif, le diagnostic étiologique, la surveillance et le traitement des éventuels
abces hépatiques.

L’amélioration des techniques (scanner multiphasique) et la généralisation de la réalisation du
scanner dans la prise en charge des abdomens aigus ont permis de faire chuter la mortalité.
L’examen clé est donc le scanner qui est réalisé en urgence dans notre pratique quotidienne
selon un protocole associant une acquisition sans injection de produit de contraste et une
acquisition a la phase portale, plus ou moins complétées par une acquisition tardive a 3
minutes.

Seuls les signes rencontrés au scanner seront abordés puisque 1’échographie et I'IRM sont

moins performants et ne permettent pas un bilan exhaustif.

La premiére étape est de démontrer la présence d’une thrombose aigiies du systéme porte. Les
signes en rapport avec une thrombose chronique, comme le cavernome portal, sont plus

rarement visibles compte tenu du mode de révélation aigu de la pathologie.

Le diagnostic différentiel avec un thrombus non infecté, qui est délicat car il n’y a pas de
. y . A e - 7 9 \ r1 X :
signe spécifique, doit étre réalisé en s’attachant a rechercher les éléments suivants :

- Présence d’un foyer inflammatoire ou de suppuration intra-abdominale.

- Présence de complications : abces hépatique. Lésion focale hypodense (densité
liquidienne) non rehaussée apres injection, parfois cloisonnée, cerclée par une fine
cloison prenant le contraste, et trés souvent associée a des troubles perfusionnels peri-
1ésionnels.

- Présence de gaz au sein du thrombus (81, 86), signe rare (fig 42).
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- L’hyperdensité spontanée du thrombus peut se voir.

- Infiltration peri-portale (fig 43): malheureusement signe aspécifique pouvant se voir
dans une thrombose fibrino-cruorique aigiie, sa présence et surtout sa persistance sur
des examens successifs doivent faire soupgonner le diagnostic.

- Adroportie : I’aéroportie est retrouvée dans 21% des pyléphlébites septiques (81), mais
sa présence n’est absolument pas spécifique d’un thrombus infecté (87). On peut citer
comme exemple de diagnostic différentiel une ischémie du gréle secondaire a une
thrombose fibrino-cruorique de la veine mésentérique supérieure, la confusion
diagnostique serait alors lourde de conséquence compte tenu d’une prise en charge
radicalement différente et du caractére létal des 2 pathologies en 1’absence de

traitement adapté (81).
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Fig 42 : thrombophlébite septique avec gaz intra-thrombotique compliquant un
abces pancréatique chez un patient diabetique. (81)
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Fig 43 : Thrombus septique avec infiltration peri-vasculaire. Cette infiltration, en
présence d’un thrombus non occlusif, est fortement évocatrice de la surinfection du
thrombus

Il n’existe donc pas de signe spécifique d’une pyléphlébite septique, le diagnostic est établi
devant la présence d’un foyer inflammatoire et infectieux profond, la présence de

complications et sur un faisceau d’arguments cliniques et radiologiques.

C.5. Traitement.

L’antibiothérapie probabiliste adaptée secondairement a I’antibiogramme réalisé a partir des
hémocultures est le traitement le plus important ayant permis de faire chuter la mortalité de

cette pathologie.

Traitement du facteur déclenchant.

Traitement des éventuels abceés hépatiques. L’antibiothérapie seule est souvent prise en défaut
et Ion associe trés souvent un drainage de ces abcés par voie externe scanoguidée.

L’indication du drainage est liée a la taille et a la localisation des abceés.
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La place du traitement anti-coagulant a longtemps été discutée (88, 89). Plusieurs études

récentes sont en faveur de son bénéfice (82, 83).

C.6. Conclusion.

Les développements des antibiothérapies et des techniques d’imagerie ont fait largement
reculer la mortalité restée longtemps élevée des pyléphlébites septiques.

Les infections abdominales viscérales et les inflammations digestives sont les étiologies
responsables et leurs présences doivent faire évoquer une infection du thrombus.

Role déterminant du scanner qui permet un diagnostic positif, étiologique, une surveillance et
le traitement des éventuels abceés hépatiques. Malheureusement, il n’existe pas de signe
spécifique et le diagnostic doit étre posé sur un faisceau d’arguments radiologiques et

cliniques.
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II. Anévrysmes du systéme porte.

A) Introduction.

Un anévrysme vasculaire est une tumeur circonscrite développée sur le trajet d’un vaisseau
par dilatation des parois.

Barzelei et Kleckner (90) décrivent en premier cette entité¢ a partir d’un cas d’hémobilie par
rupture intra-biliaire d’un anévrysme portal.

Doust et Pearce (91) étudient plus de 80 imageries abdominales et concluent qu’un diameétre
normal du tronc porte chez un patient non cirrhotique ne doit pas dépasser pas 15 mm ; et que
la limite supérieure du diameétre portal chez un patient cirrhotique ne doit pas excéder 19 mm.
Ces valeurs sont généralement utilisées dans la littérature. En complément des ces données
statistiques, le diagnostic d’anévrysme doit étre proposé si cette dilatation est focale, surtout si

sa forme est sacculaire ou fusiforme (92).

Les anévrysmes veineux sont plus rares que les anévrysmes artériels et se rencontrent le plus
souvent au niveau des veines périphériques comme les veines poplitées ou jugulaires. Les
anévrysmes portaux sont les plus fréquents des anévrysmes viscéraux (93) et représentent 3%
des anévrysmes veineux (1%). Leur incidence dans la population est difficile a établir car la
pathologie est rare, I’étude de Lin et al. (93) sur 1800 scanners abdominaux trouve une
fréquence de 0,43%.

Les localisations les plus fréquentes sont le tronc porte: 52% et le confluent spléno-
mésaraiques : 44,3% (94, 95). Viennent ensuite les anévrysmes de la veine splénique. Les
anévrysmes des veines mésentériques et les anévrysmes intra-hépatiques sont encore plus

rares (fig 44).
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Fig 44 : Anévrysme segmentaire de la branche postéro-inférieure droite

On admet que I'origine de ces anévrysmes peut-Etre congénitale ou acquise. Les techniques
actuelles d’imagerie mettent facilement en évidence et de maniére non invasive cette

pathologie a la présentation clinique frustre.

B) Etiologies.

L’¢étiologie précise de ces dilatations anévrysmales n’est pas clairement établie et plusieurs
hypothéses ont été¢ avancées. On distingue dans un premier temps une origine congénitale et

une origine acquise.

Les anévrysmes acquis existent et ont ¢té prouvés par leurs apparitions entre 2 examens
successifs.

L’ hypertension portale est 1’étiologie la plus fréquemment citée. En effet, de nombreuses

¢tudes démontrent la fréquente association des anévrysmes avec une hépatopathie chronique
et une hypertension portale, respectivement 28,3% et 30,8% selon Lin ef al. (93). Dans une
¢tude de 1995 (96), la taille de I’anévrysme progressait en corrélation avec la sévérité de
I’hépatopathie chronique et de I’hypertension portale. Cependant, certains auteurs (97)

mettent en doute cette hypothese et pensent que 1’hypertension n’est qu’un facteur favorisant
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la progression de la taille de l’anévrysme mais n’est pas responsable seule de son
développement. Une étude de 1965 (98) conclut méme que I’anévrysme est capable d’induire
une hypertension portale suite aux turbulences de flux qu’il génere, hypothése justifiée par
une biopsie hépatique sub-normale et un traitement de I’anévrysmal faisant régresser
complétement I’hypertension portale.

Il semble raisonnable de penser que I’hypertension portale favorise la progression de
I’anévrysme par augmentation de la pression intra-vasculaire mais que certaines conditions
locales sont surement nécessaires a sa genese, et que 1’arrivée des perturbations de flux induit
un cercle vicieux, 1’anévrysme aggravant I’hypertension portale qui elle-méme induit une
progression de I’anévrysme.

Les pancréatites chroniques sont également citées comme étiologies possibles des

anévrysmes portaux (Fig 45) (99), des modifications pariétales induites par des facteurs pro-
inflammatoires et nécrotiques comme les enzymes pancréatiques conduiraient a une
fragilisation de la paroi et au développement des anévrysmes (100).

L ’origine traumatique interne ou externe est évoquée par de nombreuses études (100, 101).

Un case report (102) d’anévrysme sur foie transplanté conclut a une fragilisation focale du
tronc porte liée a un traumatisme per-opératoire (antécédent de 3 chirurgies abdominales sans
autre cause mise en ¢vidence) (Fig 46). Les traumatismes externes sont une cause connue de
développement des anévrysmes en conséquence d’une lésion pariétale.

Gallagher et al. (103) ont décrit dans un case report le développement d’un anévrysme de la
branche portale droite suite a I’envahissement tumoral du tronc porte par un carcinome
pancréatique, les auteurs avancent I’hypothése que les flux turbulents post-sténotiques

seraient a I’origine de cette dilatation (Fig 47).
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Splenic vein Aneurysm

Fig 45 : Développement et rupture d’un anévrysme de la veine splénique au contact
d’une pancreéatite chronique (99).
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Fig 46: anévrysme  portal
développé sur tansplant hépatique
sans hypertension portale, cause

traumatique per-opératoire ? (103)

Fig 47 : en haut a gauche, branche portale droite initialement saine. A droite, apparition
d’un envahissement du tronc porte et de la veine mésentérique. En bas, apparition d’une
dilatation fusiforme de la branche portale droite. (103)
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Le développement congénital des anévrysmes est appuyé par de nombreux arguments et ce
diagnostic est généralement retenu apres exclusion d’une étiologie acquise.

Les études (104, 105) montrent par échographie la présence d’un anévrysme portal in-utero.
Schild et al. (106) en 1982 proposent qu’une anomalie dans la mise en place du systéme porte
pendant la période feetale a partir des veines vitellines soit responsable de la formation des
anévrysmes du confluent porto-mésentérique (Fig 48).

Des adultes mais surtout de trés jeunes enfants présentent un anévrysme portal sans étiologie
associée.

L’étude de Yang ef al. (107) montre une association significative entre les anévrysmes de la
veine portale gauche et la présence d’une variation anatomique de la bifurcation portale,
laissant penser que cet anévrysme est une conséquence de cette variation et que son origine
est donc congénitale.

Des ¢études de 2009 (108) et 2010 (109) décrivent respectivement des anévrysmes associés a
la présence d’un shunt porto-cave (syndrome d’Abernethy de type II) (Fig49) et d’une
anomalie du retour veineux pulmonaire.

Un case report de 2009 (110) décrit un anévrysme du tronc porte et de la veine gastrique
associés a une péliose hépatique et une lymphangectasie intra-abdominale, I’analyse de la
paroi révele une diminution des fibres musculaires et élastiques et une augmentation de la
composante fibreuse de la média; les auteurs évoquent donc I’hypothése d’une mutation

génétique sous-jacente.

96



candal-ventral
anastomosis

. vitelline v.

L vitelline v.
portal v.
p— i ‘:t:\g‘ splenic v,
r. vilelline z—N duodenyum
c fu‘pﬂ’-{ﬂ'
mesenteric v, D

Fig 48 : La régression incompléte de la veine vitelline caudale et ventrale laisserait un
diverticule pariétal, point de départ du développement d’un anévrysme du confluent
porto-mésentérique (2).

Fig 49 : Syndrome d’Habernethy de type II (anastomose porto-cave focale) associé a
un anévrysme de la branche portale gauche. (108)
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La fréquence peu élevée des anévrysmes portaux rend difficile la conduite d’études fiables
permettant de déterminer précisément 1’origine et les facteurs de risque de ces anévrysmes.
L’attitude la plus répandue est donc de rechercher des causes d’anévrysmes acquis,
notamment une hypertension portale (94), et de conclure a une origine congénitale si ces

causes ne sont pas retrouvées.

C) Tableaux cliniques et complications.

Une douleur abdominale est le plus souvent retrouvée, dans 44 ,7% selon Hechelhammer et
al. (112) qui analysent en 2009 de manicre rétrospective 176 cas d’anévrysmes décrits dans la
littérature.

Les anévrysmes portaux sont souvent asymptomatiques (38,2% (112)) et découverts de
maniere fortuite.

De manicre sporadique, des cas de dyspepsie, de nausées et de vomissements (100) sont
¢galement décrits.

Les anévrysmes sont également révélés par les complications qu’ils engendrent. La premicre
est la rupture de cet anévrysme (2,2% (112)) qui peut s’effectuer dans le péritoine (113), dans

les voies biliaires (90) ou dans le retro-péritoine (Fig 50).
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Fig 50 : rupture d’un anévrysme de la veine splénique (99)

La seconde est la compression par cet anévrysme de structures environnantes (2,2% (112)), la
plus souvent rapportée est la compression de la voie biliaire principale (94, 113), puis celle du
duodénum et de la veine cave inférieure (95).

Enfin cet anévrysme peut se thromboser (13,6% (112)) entrainant un tableau de thrombose
aigué du systéme porte (97, 101, 112, 114).

On peut rappeler qu’Hermann et al. (98) concluent que les anévrysmes portaux peuvent

induire une hypertension portale.

D) Imagerie.

Les méthodes d’imagerie actuelles permettent de facilement établir le diagnostic d’anévrysme
du réseau portal, de rechercher les étiologies et les éventuelles complications, de maniére non

invasive.
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L’angiographie portale (portographie indirecte par voie artérielle) n’est réalisée que par
certaines équipes dans le bilan pré-thérapeutique d’anévrysmes atypiques (115). Sa résolution
temporelle illimitée permet d’étudier 1’alimentation de 1’anévrysme et les anomalies
vasculaires associées comme les fistules porto-caves et les fistules artério-portes (qui sont

maintenant bien mises en évidence par le scanner).

L’échographie est une technique fiable, non invasive et peu couteuse (101, 115). Elle permet
souvent de découvrir les anévrysmes car elle est réalisée en premiere ligne dans la pathologie
abdominale. C’est une technique non irradiante, ce qui explique son intérét chez 1’enfant.

Elle met en évidence une masse anéchogéne sur le trajet veineux portal (115). Le complément
d’analyse en mode doppler objective la nature vasculaire de cette masse et étudie le flux en
objectivant un flux continu de type veineux, souvent rotatoire, associ¢ a des turbulences post-

anévrysmales (101) (Fig 51).

Fig 51 : Doppler couleur mettant en évidence la nature vasculaire de la
masse anéchogene (a gauche) (97). Doppler pulsé enregistrant un flux
continu de type veineux (100).
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Le mode doppler peut étre mis en défaut en cas de thrombose de I’anévrysme (101).

Elle est performante pour le suivi de I’anévrysme (116) et peut mettre en évidence une
hypertension portale.

Ces limites sont celles habituellement rencontrées a savoir technique opérateur, patient et
matériel-dépendant. La position de 1’anévrysme est également un facteur limitant si celle-ci
empéche d’obtenir une fenétre acoustique satisfaisante (115).

Elle doit étre complétée par une imagerie en coupe pour un bilan complet de la maladie, car

elle est moins performante, notamment pour les anomalies vasculaires éventuellement

associées (Fig 52).

Fig 52 : mise en évidence d’un shunt porto-
cave dans le cadre d’un syndrome
d’Habernethy. (108)

Les scanners récents, procédant a une acquisition multiphasique apres injection de produit de
contraste iodé avec reconstruction (3D, MIP), permettent facilement de faire le diagnostic
positif, de rechercher les étiologies et les complications associées.

L’analyse doit regrouper la taille de I’anévrysme, sa localisation et les rapports avec les
structures environnantes. La présence d’une hypertension portale et d’une pathologie
hépatique ou pancréatique doit étre rapportée.

I1s montrent une dilatation du vaisseau portal suivant la méme cinétique d’opacification que le
réseau portal, en 1’absence de thrombose.

Il s’attache a rechercher une fistule artério-porte ou une communication porto-systémique

(108, 115).
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L’IRM est une technique en constante évolution.

Shirkhoda et al. (117) en 1998 montrent les possibilités des nouvelles séquences en apnée
avec reconstructions 3D-MIP dans 1’é¢tude de la vascularisation portale et pensent que
I’angiographie n’est plus nécessaire en cas de négativité¢ de I’IRM.

Vosshenrich et Fischer (118) montrent que I’IRM avec injection de chélates de gadolinium est
une bonne technique dans le suivi du réseau portal aprés transplantation hépatique.

En 2003, Erden et al (120) découvrent aprés réalisation d’une angio-IRM avec
reconstruction 3D un second anévrysme intra-portal qui n’avait pas été détecté par
échographie-doppler (Fig 53).

Les acquisitions en apnée en écho de gradient en pondération T1 apres injection de chélates
de gadolinium permettent une acquisition multiphasique avec une résolution spatiale

satisfaisante, concurrengant avantageusement le scanner du fait de I’absence d’irradiation.

Fig: 53 découverte d’un second
anévrysme intra-hépatique apres
reconstruction 3D angio-IRM. (120)

Des séquences a visée vasculaire sans injection de produit de contraste sont ¢galement
développées et pourraient étre testées dans le suivi des anévrysmes du systéme porte, ses

séquences sont par exemple utilisées dans le bilan des sténoses des arteres rénales.

L’IRM grace au développement des acquisitions rapides peut donc étre utilisée dans la
pathologie vasculaire abdominale, et notamment dans la prise en charge des anévrysmes du
réseau porte. L’absence d’irradiation, les faibles contre-indications a I’injection et la

possibilité de reformation 3D-MIP ou 3D-volumique lui permettent de concurrencer
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I’angiographie et le scanner, et d’étre plus performante que 1’échographie ; mais la faible
fréquence de la pathologie ne permet pas de réaliser des études objectives prouvant sa

validité.

E) Traitement.

De nombreuses études rapportent I’absence de signe clinique et de complication en cas
d’anévrysme de petite taille, sans pour autant avancer une taille limite. Une étude
rétrospective de 2009 (112) retrouve une stabilité de 94% des anévrysmes observés.

Une attitude de surveillance est donc préconisée dans la majorité des cas.

La chirurgie est généralement réalisée en cas d’anévrysme compliqué ou évolutif. Une étude

de 1995 (121) conclut que I’indication chirurgicale doit étre posée avec prudence.

La rupture conduit le plus souvent a une chirurgie en urgence.

En présence d’une cirrhose et d’une hypertension portale, une dérivation porto-systémique

chirurgicale ou endovasculaire (TIPS) est le plus souvent décidée (100).

Une anévrismorraphie associe une réduction du calibre endoluminal par suture vasculaire et
exérese du segment exclu (Fig 54). Cette technique est adaptée aux anévrysmes du tronc porte
et du confluent porto-mésentérique, évitant une reconstruction prothétique complexe et
limitant les complications comme les thromboses. Elle est décrite comme une méthode

« stire » en I’absence de co-morbidités importantes (121, 122).
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Fig 54 : Exposition de I’anévrysme
avant anévrismorraphie (95).

L’anévrismectomie conduit a une exérese de ’anévrysme, plus ou moins associée a une
reconstruction prothétique si la chirurgie intéresse le tronc porte. On réalise une splénectomie

en cas d’anévrismectomie splénique.

Un case report (114) montre une thrombose trés étendue chez une patiente porteuse d’un
anévrysme de la veine mésentérique supérieure et de la veine mésentérique inférieure, une
anticoagulation seule n’empéchant probablement pas le développement d’un cavernome
portal et d’une possible ischémie du gréle. Un traitement par thrombectomie mécanique par
voie trans-hépatique associ¢ a une thrombolyse intra-artérielle fut donc décidé avec un

résultat parfait (reperméabilisation du réseau porte sans nécrose hépatique) (Fig 55).

Enfin Choi et al. (123) rapportent en 2011 une régression compléte et spontanée d’un

anévrysme du tronc porte de 6 cm en quelques années.
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Fig 55: Thrombose étendue du
systtme porte avec dilatation
anévrysmale du confluent et de la
VMS (haut a gauche).
Angiographie (haut a droite) et
scanner (en bas) post-procédures :
thrombectomie mécanique par voie
trans-hépatique et thrombolyse
intra-artérielle in situ. (114)

F) Conclusion.

Les anévrysmes du réseau porte sont rares (0,06 a 0,43%), rendant difficile la conduite
d’études puissantes sur la genese de la pathologie et sur sa prise en charge.
La localisation est le plus souvent extra-hépatique (tronc porte principal et confluent porto-

mésentérique) mais des localisations intra-hépatiques uniques ou multiples existent.
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On distingue les anévrysmes congénitaux des anévrysmes acquis.

Les méthodes d’imagerie modernes sont capables aisément de faire le diagnostic et d’assurer
le suivi de la pathologie, de maniére non invasive. L’IRM étant probablement la technique
d’avenir grace au développement des acquisitions rapides avec et sans injection de produit de
contraste.

La trés grande majorité des anévrysmes sont stables dans le temps et une surveillance est le
plus souvent requise.

Les anévrysmes évolutifs ou compliqués (rupture, hypertension portale, thrombose ou
compression de voisinage) doivent bénéficier d’une prise en charge spécifique décidée au cas

par cas.
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II1._Shunts artério-portes.

A) Introduction.

Les shunts artério-portes ou fistules artério-portales résultent d’une communication
anatomique ou fonctionnelle entre les 2 systémes. Il existe a I’état basal de nombreuses
communications et certaines conditions hémodynamiques pathologiques peuvent induire un
shunt fonctionnel. L’autre mécanisme est donc un shunt anatomique vrai, acquis, permettant
le passage anormal de sang artériel au sein du systéme porte.

Autrefois visualisés en artériographie, les shunts sont aujourd’hui bien analysés par I’imagerie
en coupe. Souvent simples a diagnostiquer, ils sont souvent qualifiés de « troubles
perfusionnels » sans implication thérapeutique décisive. Cependant, la sémiologie est parfois
trompeuse et le diagnostic différentiel avec les tumeurs hypervasculaires, particulierement sur
un foie cirrhotique, est parfois délicat, posant un probléme de prise en charge thérapeutique.
Les rares shunts congénitaux peuvent générer une hypertension portale massive et certains
shunts développés dans les hépatopathies chroniques comme les cirrhoses peuvent aggraver
une hypertension portale pré-existante, provoquant alors des ascites réfractaires, des colites
d’hypertension portale ou des hémorragies digestives par saignement de varices. Dans ces
situations qui restent peu fréquentes, ces fistules doivent étre considérées comme de véritables

entités pathologiques et traitées agressivement par procédure endovasculaire ou chirurgicale.

B)Mz¢canismes et €tiologies.

Les fistules peuvent résulter d’une communication « macroscopique » entre une branche
artérielle hépatique et une branche porte. Le mécanisme est alors simple puisque la pression
¢levée dans le systéme artériel induit un passage du flux sanguin vers le compartiment portal.
Ces fistules sont générées le plus souvent aprés certains gestes intra-hépatiques comme les

biopsies (Fig 56), les ponctions biliaires ou les ponctions portales. Les fistules post-
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traumatiques et les fistules congénitales résultent également de ce type de shunt anatomique
« a plein canal ». Enfin, des cas d’érosion de I’arteére splénique dans la veine porte dans le

cadre de pancréatite ont ét¢ décrits.

Fig 56 : Biopsie hépatique droite 5 ans auparavant. A gauche, reconstruction MIP, opacification
précoce et segmentaire du parenchyme hépatique postérieure droit. A droite, artériographie
montrant une opacification précoce du réseau portal et du parenchyme hépatique droit. Le
traitement de la fistule a fait régresser les signes d’hypertension portale associés. (124)

Les autres voies de passage sont en fait des communications existantes a I’état basal, certaines
modifications tissulaires et hémodynamiques locales conduisent au développement d’un shunt
fonctionnel (Fig 57).

La voie trans-sinusoidale est avancée pour expliquer les shunts visualisés par exemple dans

les cirrhoses ou les syndromes de Budd-Chiari (125). L’augmentation de la pression dans les
veinules hépatiques conduirait a une stase portale permettant une régurgitation du flux artériel

au travers des sinusoides, a contre-courant (124, 126).

La voie trans-vasale serait utilisée par les bourgeons tumoraux endoluminaux (124, 125),
pénétrant dans les veinules portes par les vasa-vasorum artériels (Fig 58).

La voie trans-plexique ou trans-biliaire utilise le réseau veineux peri-biliaire, relié au systéme

artériel et au systéme porte, ce passage serait favorisé dans les thromboses portales. Le
rehaussement du parenchyme hépatique en aval d’une thrombose lors de la phase artérielle
(124, 125, 126) serait le reflet de ce passsage trans-plexique.

On décrit une voie trans-tumorale, le flux sanguin artériel se drainant dans une veinule portale

apreés passage rapide au sein de la tumeur. De nombreuses tumeurs sont susceptibles
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d’engendrer un shunt, on peut citer les carcinomes hépato-cellulaires, les angiomes, les
métastases, les cholangiocarcinomes ou les tumeurs hypervasculaires au sens large (124, 125,
126), compliquant encore I’analyse sémiologique pour différencier shunt tumoral et non
tumoral.

Certaines causes inflammatoires comme les abces, les cholangites ou les cholécystites
induisent également des shunts locaux dont le mécanisme est probablement mixte (126).
Enfin, la compression du parenchyme hépatique par une carcinomatose, un pseudomyxome
ou une volumineuse ascite cloisonnée peut entrainer une augmentation de la pression veineuse

hépatique et induire des shunts par voies trans-plexique (126) et trans-sinusoidale.

Fig 57: (127)

A artére hépatique, B voie biliaire, P
veinule porte, PBP plexus biliaire, CV
veine heépatigue, S siusoide, | anastomose
veineuse plexus biliaire-sinusoide (branche
lobulaire), 2 anastomose vemneuse biliare-
sinusoide (branche pré-lobulaire), 3 veinule
inter-lobulaire. 4 artériole inter-lobulaire,
{ anastomose plexus biliaire-artériole
hépatique, & vemule porte.
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Fig 58 : a gauche, bourgeon tumoral endovasculaire envahissant la veine porte droite et le
tronc commun, a gauche rehaussement intense de la veine porte inféro-postérieure droite au
temps artériel témoignant du shunt. (128)

C) Imagerie.

C1 Scanner.

La réalisation d’examens multiphasiques permet aujourd’hui au scanner d’étre compétitif
avec I’angiographie, qui reste cependant la technique la plus performante compte tenu de sa
résolution temporelle supérieure (126, 129, 130). L’acquisition d’une phase artérielle permet
de mettre en évidence une prise de contraste précoce du systéme porte ou du parenchyme

hépatique.

3 signes principaux sont donc reconnus en faveur d’un shunt artério-porte :

La prise de contraste lors de la phase artérielle d’une branche portale segmentaire, ou de la
branche porte droite ou gauche, sans opacification du tronc porte, est le premier signe. Le

produit de contraste passant de manicre rétrograde et localisée dans le systéme porte au

travers d’un shunt anatomique ou fonctionnel.

110



Le second signe est une prise de contraste du tronc porte lors de la phase artérielle sans
opacification de la veine mésentérique supérieure ou de la veine splénique (124). Le
mécanisme est le méme que pour le signe précédemment décrit avec un shunt plus sévere ou

plus central.

La prise de contraste du parenchyme hépatique lors de la phase artérielle pose plus de
probléme, et ne doit pas étre confondue avec une Iésion focale hépatique hypervasculaire
(125). Le mécanisme impliqué est un shunt par voie transplexique ou le plus souvent par voie
trans-sinusoidale. Plusieurs éléments doivent étre recherchés pour ne pas conclure injustement
a une lésion tumorale ou pour ne pas majorer les dimensions d’une Iésion tumorale si un
shunt est associé a celle-ci :

Cette «plage » hypervasculaire est en cas de shunt artério-porte homogéne (125),
contrairement aux lésions tumorales qui sont parfois nécrotiques, hémorragiques ou de
composition tissulaire mixte.

Les limites sont le plus souvent nettes, cunéiformes, suivant 1’architecture du lobule hépatique

(126, 131). On peut souligner I’importance des reconstructions multiplanaires pour
démasquer cette systématisation (126). Malheureusement, ce signe n’est pas absolu et de
nombreuses fistules artério-portes se présentent sous une forme nodulaire (30% (131)) ou
avec des limites en carte de géographie, mimant une Iésion tumorale.

Il n’y a pas de syndrome de masse, et donc pas de déviation des structures biliaires ou

vasculaires au sein de la plage de rehaussement. La présence d’une branche portale
segmentaire opacifiée au sein de cette plage atteste de la présence d’une fistule artério-porte.
L’¢tude de la phase portale et de la phase d’équilibre est primordiale. Les shunts restent le

plus souvent discrétement hypervasculaires sur la phase portale et il existe une

homogénéisation de la 1ésion par rapport au parenchyme hépatique sur la phase d’équilibre.

Cette homogénéisation n’existe pas pour les tumeurs malignes. Il peut persister une
hypervascularisation de la fistule sur la phase d’équilibre qui serait liée selon certains auteurs
a une stagnation du produit de contraste (126).

Le profil évolutif est également un ¢lément sémiologique important lorsque la distinction
entre shunt tumoral et non tumoral ne peut obtenue. La cinétique de rehaussement de ces
fistules est variable en fonction des conditions hémodynamiques locales, et peut donc varier
d’un examen a I’autre (126, 131), voire disparaitre (96,5% des lésions avaient disparues ou ne

s’étaient pas majorées apres 4 mois dans I’étude de Takayasu et al. en 2004).
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C2 Imagerie par résonnance magnétique.

La réalisation d’IRM s’est largement démocratisée dans la prise en charge de la pathologie
hépatique, et notamment dans la prise en charge de la maladie cirrhotique dans laquelle les
shunts artério-portes ne doivent pas étre confondus avec un carcinome hépato-cellulaire.
L’IRM ne permet pas une distinction absolue entre shunt tumoral et lésion maligne mais peut
dans certaines conditions apporter des ¢léments décisifs au diagnostic, notamment grace a la

séquence de diffusion :

Les signes décrits dans le chapitre précédent sont transposables a I'IRM puisque les
protocoles d’examen comprennent la réalisation de 3 phases injectées ; une phase artérielle,

une phase portale et une phase d’équilibre.

Les séquences réalisées en pondération T2 n’apportent pas d’élément absolu pour la
distinction entre shunt tumoral et tumeur hypervasculaire. Méme si les shunts sont
habituellement en isosignal T2, certains auteurs décrivent un hypersignal T2, restant modér¢,
qui pourrait étre expliqué par une congestion des espaces de Disse (132), une nécrose
hépatocytaire ou un cedéme dans la zone du shunt (126). On peut rappeler que les petites

1ésions hépato-carcinomateuses sont parfois également en iso-signal T2 (132).

La séquence de diffusion, sensible a la restriction des mouvements des molécules d’eau, est
réalisée dans notre pratique quotidienne dans 1’exploration des Iésions focales et dans les
bilans de cirrhose. Elle peut contribuer au diagnostic de pathologie tumorale en cas
d’hypersignal de la Iésion, témoignant d’une hypercellularité qui n’est pas rencontrée dans les
shunts artério-portes. Malheureusement la sensibilité¢ dans cette indication n’est pas absolue et

I’absence d’hypersignal 1ésionnel ne doit pas aboutir abusivement au diagnostic de fistule.

L’utilisation d’agents super-paramagnétiques est rarement réalisée dans notre pratique, elle
conduit a une chute de signal du parenchyme non tumoral laissant en hypersignal relatif les
1ésions malignes (134). Son utilisation dans les hépatopathies chroniques est rendue difficile
par les modifications fonctionnelles des cellules du Kupffer pouvant induire des anomalies du

signal du parenchyme non tumoral (132).
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C3 Echographie.

L’échographie n’est pas une technique de premier plan dans la détection des shunts artério-
portes. Seuls les shunts importants, avec inversion du flux portal, peuvent étre visualisés en
mode Doppler (135). Les shunts trans-sinusoidaux ou trans-plexiques, ne peuvent étre mis en
évidence (136) avec certitude.

Cependant, une étude de 2000 (137) montre que la diminution des indices de résistance et de
pulsatilité¢ dans une branche artérielle hépatique par rapport au c6té contro-latéral associée a

une inversion du flux porte est hautement probable de fistule artério-porte (fig 59).
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Fig 59 : Baisse de I’indice de résistance dans 1’artére hépatique droite par rapport a
I’artére hépatique gauche (encadré en bas a droite) associée a une inversion du flux
portal droit. (137)
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D) Cas particuliers :

D1 Cirrhose et carcinome hépato-cellulaire.

La cirrhose est la cause la plus fréquente de shunt artério-porte car elle peut associer plusieurs
mécanismes. Elle peut elle-méme induire un shunt (13% (126)) par voie trans-sinusoidale.
Elle se complique souvent de carcinomes hépato-cellulaires qui peuvent-étre la source d’un
shunt (de 30 a 63% selon les séries) par voie trans-plexique (en cas de thrombose), par voie
trans-tumorale, et par voie trans-vasale (en cas de bourgeon tumoral endovasculaire). Elle
engendre souvent des biopsies hépatiques responsables de shunts macroscopiques ; et on la
traite par chimio-embolisation, procédure suspectée d’induire des fistules distales par nécrose
artérielle (mise en jeu dans de ce cas de la voie trans-plexique) (126, 131).

L’enjeu est double, ne pas méconnaitre ou porter abusivement le diagnostic de carcinome
hépato-cellulaire, et savoir diagnostiquer les shunts responsables d’une majoration de
I’hypertension portale entrainant un hypersplénisme, une ascite réfractaire, une colite ou des
hémorragies digestives, une discussion sur I’indication d’un traitement endovasculaire ou
chirurgicale devant alors étre engagée.

La présence d’un shunt sur foie cirrhotique est un facteur de mauvais pronostic (124, 138), et
sa présence doit faire suspecter une greffe hépatocarcinomateuse avec envahissement tumoral

endovasculaire.

Dans la majorité des cas aucun probléme de diagnostic différentiel ne se pose puisque les
carcinomes hépato-cellulaires présentent un lavage portal ou tardif qui n’est pas retrouvé dans
les shunts. Les difficultés se rencontrent pour les lésions hypervasculaires de petites tailles,
inférieures a 2 cm, souvent homogene a ce stade, nodulaires et sans wash-out. Les signes
décrits dans le chapitre portant sur le scanner, I'[RM avec notamment la séquence de
diffusion et parfois 1’échographie apportent des ¢léments qui mis en concordance doivent
conduire au diagnostic. Pour les lésions de petites tailles lorsque la certitude diagnostique
n’est pas obtenue, un contréle a 3 ou 4 mois peut étre propos¢€. Pour les Iésions plus
importantes nécessitant un diagnostic, la biopsie avec analyse anatomopathologique est

parfois nécessaire.
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Enfin, on peut citer un cas rare rapporté dans la littérature (138), ou le carcinome hépato-
cellulaire n’était pas visualisé par « vol » vasculaire par un volumineux shunt artério-porte en
amont de la 1ésion. Le CHC était détecté apres hépatectomie droite réalisée pour le traitement

du shunt.

D2 Angiome hépatique.

Les angiomes hépatiques sont fréquents dans la population générale, 1’incidence est de 7,5%
selon Billing ef al. (139). L’association entre angiome et shunt n’est pas rare (jusqu’a 25%

(139)) et peut conduire a la constitution de véritable hypertension portale sur foie sain (140).

La plupart de ces angiomes présentent une cinétique de rehaussement caractéristique,
opacification centripete progressive, ne posant pas de probléme de diagnostic différentiel. On
s’attachera a rechercher en cas d’hypertension portale des signes en faveur d’un shunt trans-
tumoral, a savoir inversion du flux portal en mode doppler (135), mise en évidence au scanner
d’une opacification précoce du réseau portal en aval de la 1ésion, et visualisation de 1’artére

nourriciére (135).

Certains angiomes appelés angiomes a flux rapide se présentent comme des Iésions
hypervasculaires au temps artériel avec persistance d’une discréte hypervascularisation sur la
phase d’équilibre. Ces angiomes sont le plus souvent de petites tailles (141). Ce rehaussement
précoce et intense serait 1i€ a leur structure puisque 1’on retrouve dans ce cas de larges espaces
interstitiels et de petits espaces vasculaires. L’étude de Billing et al. (139) ne montre pas
d’association significative entre taille de I’angiome et shunt artério-porte. Ces Iésions peuvent
poser des problémes de diagnostic différentiel, mais 1’absence d’implication thérapeutique

permet une attitude non agressive et attentiste (fig 60).
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Fig 60 : angiome a flux rapide (grosses fléches blanches) associé¢ a un shunt artério-
porte (petites fleches pleines). Possible artére nourriciére (fleche creuse). (141)

D3 Shunts artério-portes congénitaux.

Les shunts artério-portes congénitaux sont rares, seulement une vingtaine de cas sont
rapportés dans la littérature.

L’origine est inconnue mais on peut les rencontrer en association avec un syndrome
malformatif, comme la trisomie 21 (142).

Ces shunts sont une communication anatomique, a plein canal, entre le systéme artériel et le
systéme porte et sont souvent découverts apres quelques semaines ou années de vie par des
signes cliniques d’hypertension portale (142, 143).

Le traitement est agressif, pouvant associer une résection hépatique, une ligature de 1’artere
hépatique nourriciere (144) ou un shunt chirurgical porto-cave dans [D’attente d’une

transplantation hépatique (143).
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E) Traitement.

L’indication de traitement se pose lorsqu’un shunt est responsable ou aggrave une

hypertension portale.

La premicre option est un traitement par voie endovasculaire. Le choix de la technique
d’embolisation dépend du type de shunt. L’utilisation de coils est possible en cas de fistule
simple, proximale, alimentée par une seule artére nourriciere (124). L’utilisation de colle
biologique ou de particules est plus appropriée pour les shunts complexes, facilitant
I’embolisation multi-focale et distale (124). Cette procédure n’est pas dénuée de risque car le
passage trans-tumoral de produit ou la régurgitation sont possibles, réalisant alors une
embolisation a distance de parenchyme sain, aggravant une fonction hépatique le plus souvent
précaire (124). Le risque de thrombose de 1’artére nourriciére est également présent,

empéchant de ce fait une chimio-embolisation (124).
La seconde option est un traitement chirurgical, la procédure devant se discuter au cas par cas,

les possibilités étant la ligature de D’artére hépatique associée au shunt, une résection

hépatique ou la transplantation.
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F Conclusion.

La pathologie portale est vaste, associant causes acquises et congénitales. Son exploration est
capitale car certaines complications peuvent €tre gravissimes, et la présence de certaines
pathologies, comme la thrombose ou les bourgeons tumoraux endo-vasculaires, modifie le
pronostic et la prise en charge thérapeutique.

Nous avons donc réalisé une revue de la littérature a buts pédagogique et didactique en
essayant de clarifier les avantages et les inconvénients des différentes techniques et
d’incorporer les données récentes afin d’optimiser le choix de ces techniques et de mettre en
valeur les signes importants a rechercher. Les données cliniques et thérapeutiques ont été
également énoncées pour incorporer au mieux les possibilités radiologiques dans la prise en

charge globale du patient.

L’imagerie, et particuliérement 1’imagerie en coupe, a depuis plusieurs années révolutionné la
prise en charge des pathologies portales macro-vasculaires. Elle permet dans la trés grande
majorité des cas un diagnostic précis et surtout non invasif. L’avénement des examens
multiphasiques permet une étude morphologique mais également fonctionnelle du réseau
vasculaire, permettant une meilleure compréhension des mécanismes pathologiques.

Le scanner grace a la rapidité des acquisitions et son accessibilité¢ est devenu I’examen de
premier ordre dans la prise en charge de la pathologie portale. La démocratisation de
récepteurs infra-millimétriques permettant des reconstructions multi planaires fournit une
analyse suffisante jusqu’au réseau portal segmentaire. Il est important a nouveau de souligner
la nécessité de réaliser 4 phases abdominales, dont 3 apres injection de produit de contraste au
temps artériel, au temps veineux portal et a la phase d’équilibre, afin de garantir une expertise
optimale, comme en témoigne 1’importance de la phase artérielle pour différencier thrombus
fibrino-cruorique et bourgeon tumoral endo-vasculaire, ou pour mettre en évidence un shunt
artério-porte. Les efforts récents et a venir sur la réduction de I’irradiation conforteront
probablement le role primordial du scanner hélicoidal.

De nombreuses techniques sont prometteuses mais n’ont pas encore prouvé leur supériorité
dans I’exploration de la pathologie a grande échelle. On peut citer I’échographie de contraste,
peut-étre plus habilitée a détecter des thromboses ou des bourgeons tumoraux segmentaires,
ou les nouvelles séquences d’IRM comme la séquence de diffusion et I’imagerie par contraste

de phase qui peut analyser quantitativement le flux portal et participer a la décision
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thérapeutique en estimant le risque hémorragique. Les séquences de cholangio-IRM en
pondération T2 a TE long, sont déja une aide précieuse pour analyser ’arbre biliaire, comme
en témoigne la supériorit¢ de I’IRM par rapport aux autres techniques pour explorer les

biliopathies portales.
Enfin nous avons pu voir I’importance d’un diagnostic précis et précoce devant le

développement constant des nouvelles thérapeutiques, plagcant I’imagerie au coeur de la prise

en charge globale du patient.
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RESUME DE LA THESE :

Ce travail a visée pédagogique et didactique s’appuie sur une large revue de la littérature pour
aborder les pathologies macro-vasculaires du systéme porte. Celles-ci sont a 1’origine de
remaniements hépatiques et biliaires nommés hépato-cholangiopathie portale, il est
fondamental de connaitre ces images car elles peuvent entrainer des difficultés
d’interprétation source d’erreurs graves pour la prise en charge thérapeutique.

Sont ainsi abordés les obstacles endoluminaux du réseau porte, qu’il s’agisse de thromboses
cruoriques dans le cadre de pyléthrombose ou de pyléphlébites septiques. Les envahissements
tumoraux endovasculaires, observés principalement dans les carcinomes hépato-cellulaires
constituent un point extrémement important dans la prise en charge thérapeutique de la
maladie. Les anévrysmes sont rares, 1’imagerie joue un role fondamental dans leur diagnostic
et leur surveillance. Les shunts artério-portes sont fréquemment observés et peuvent
témoigner de lésions graves de type carcinome hépato-cellulaire mais également de
remaniements transitoires de la micro-circulation hépatique dont la signification n’est pas
toujours pergue.

Les progres techniques de 1’imagerie en coupe placent la radiologie au centre de la prise en
charge des pathologies portales, nous avons grace a une riche iconographie insisté sur
I’importance du choix de la technique et sur les particularités de réalisation pratique pour

optimiser la qualité et la quantité des résultats obtenus.
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