CAVERNOME PORTAL CHEZ L’ENFANT : A PROPOS D’UN CAS
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INTRODUCTION

Le cavernome portal est un réseau formé de vei-
nes dont le calibre est augmenté et au sein duquel
chemine un sang portal. Il est la conséquence d’une
occlusion thrombotique et toujours chronique du sys-
téme porte extra hépatique. La premiére description
en a été réalisée en 1903 lors d’'une autopsie d’'un
patient décédé d’une thrombose veineuse mésenté-
rique [1]. C’est une des causes les plus fréquentes
d’hypertension portale chez I'enfant. Cependantil y’a
peu de publications sur ce sujet dans les pays en dé-
veloppement notamment en Afrique sub Saharienne.
Nous rapportons un cas suivi au Centre Hospitalier
National d’Enfants Albert Royer de Dakar.

OBSERVATION

Un garcon de 14 ans, 5e d’'une fratrie de 7 enfants
dont 2 décédés a la période néonatale et sans pa-
thologie familiale connue, était regu en urgence pour
hématémése de grande abondance. L'examen cli-
nique retrouvait une conscience claire, un état hé-
modynamique stable et un syndrome anémique. La
fleche hépatique était de 08 cm sur la ligne médio
claviculaire. Il avait par ailleurs un retard staturo
pondéral avec un poids a24 kg (-4DS) et une taille a
133cm (-4DS).

Dans ses antécédents personnels on notait une hos-
pitalisation a 'dge de 7 jours pour infection néona-
tale, avec notion de cathétérisme veineux ombilical.
Un an avant I'épisode actuel était survenue une hé-
matémése de moyenne abondance. L’hémogram-
me retrouvait une anémie a 50 g/L normochrome
normocytaire et une thrombopénie avec un taux de
plaquettes a 84 G/L. Uhémostase était normale de
méme que le dosage des transaminases. La fibros-
copie oeso gastro duodénale objectivait une rupture
de varices cesophagiennes de grade Il et I'échogra-
phie abdominale montrait un thrombus de la veine
porte et un cavernome portal associés a une splé-
nomeégalie (figure 1).La taille du tronc porte était de
08 mm de diamétre et le foie mesurait 10 cm. Le
doppler veineux n’a pas été réalisé.

Figure 1 : thrombus de la veine porte a I'échographie
abdominale
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Le patient était transfusé avec 400ml de culot globu-
laire et mis sous 3 bloquants (propranolol) a la dose
de 5mg/kg/jour. L’évolution était marquée par une ré-
cidive de 'hématémése de moyenne abondance un
mois plus tard, nécessitant une nouvelle transfusion
de 400 ml de culot globulaire. Une sclérothérapie et
une ligature élastique des varices cesophagiennes
ont été réalisées par endoscopie. L'évolution clinique
a un an était favorable, avec absence de récidive
hémorragique, ’hémogramme montrait un taux d’hé-
moglobine a 110g/L.

COMMENTAIRES

Le cavernome portal est rarement rapportée dans
nos régions. Aux Etats Unis lincidence est estimée
a 1% dans la population générale [2]. La gravité est
liee a la fréquence et a 'importance des hémorragies
digestives. Chez I'enfant, les signes cliniques sont
différents de ceux rapportés chez I'adulte et sont do-
minés par les hématémeéses par rupture des varices,
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le retard de croissance, les douleurs abdominales et
la splénomégalie [3]. La taille de la rate et le niveau
de pression portale ne sont corrélés ni a la fréquen-
ce, ni a la sévérité des hématémeses [4].

Chez notre patient le cavernome portal a été décou-
vert a 'dge de 14 ans. Ce diagnostic assez tardif
est aussi rapporté par Ferri et Abd el Hamid [1,5] et
pourrait s’expliquer d’'une part par les manifestations
initiales d’hypersplénisme (splénomégalie et throm-
bopénie) et de retard de croissance, et d’autre part
par I'absence de controle systématique par I'écho-
graphie abdominale malgré les facteurs de risque de
la période néonatale de cet enfant.

Le retard de croissance serait lié a la diminution du
flux portal hépatique et/ou a une résistance a I'hor-
mone de croissance [6]. Chez I'enfant, les varices
sont le plus souvent cesophagiennes (90 a 95% des
cas) ou gastriques (35 a 40% des cas) [4]. Les cau-
ses du cavernome chez I'enfant sont le plus souvent
celles de la thrombose portale. Il s’agit de traumatis-
mes directs de la veine porte dominés par le cathété-
risme de la veine ombilicale (KTVO) en période néo-
natale. En effet le risque de thrombose portale est
de 40% apres 48h de KTVO, et de 100% aprés 72h
[4]. C’est une voie d’abord dont les indications ont
été beaucoup réduites du fait de cette complication.
Dans les pays en développement, en I'absence de
pose de KTVO, 'omphalite reste une cause fréquen-
te de thrombose porte et donc de cavernome portal
[7]. Les autres étiologies connues sont les rares cas
de sténoses, agénésies ou atrésies congénitales de
la veine porte [4].

Le traitement médical par B bloquants permet une
prévention primaire ou secondaire des hémorragies
digestives par rupture des varices cesophagiennes.
En cas d’échec, une ligature et/ou une sclérothérapie
des varices par endoscopie peuvent étre efficaces.
Les complications biliaires peuvent étre traitées par
un shunt portosystémique associé ou non a une déri-
vation porto biliaire [1, 4].

CONCLUSION

Le cavernome portal est une complication majeure
des KTVO qui s’ajoute aux redoutables complica-
tions septiques, hantise du néonatologue dans les
pays en développement. Il faut donc utiliser cette mé-
thode d’abord veineux avec une extréme prudence,
en dernier ressort, pour éviter la survenue de cette
complication grave dont le diagnostic et le traitement
sont encore peu accessibles dans ces régions.
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