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LA THROMBOSE PORTALE

Madame, Monsieur,

Un médecin vous a appris que vous étiez atteimt{@e thrombose portale. Cette
notice d’information a pour but de vous expliquarguoi consiste cette maladie, quelles en
sont les manifestations, quelles en sont ses caosesnent on en fait le diagnostique, et
guels sont les principes de son traitement.
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Qu’est-ce que le systeme porte ?

C’est I'ensemble des veines prenant leur origiaesda rate, le pancréas, ou le tube

digestif et aboutissant au foie. Ce systeme veiremixres particulier dans I'organisme. Les
autres systemes veineux se terminent tous darele. d.e systeme porte est donc branché a

ses deux extrémités sur un systeme ramifié conidedés petits vaisseaux.

On distingue dans ce systeme, les racines de itee \@orte yeine mésentérique
supérieure, et veine spléniqué qui convergent pour constitulertronc de la veine porte; et

lesbranches de la veine portédroite et gauche), qui divergent pour se ramems le foie.

Le systeme porte s’ajoute donc a I'artére hépatjpur irriguer le foie. Le foie est le
seul organe a étre irrigué a la fois par une aft@mme les autres organes) mais aussi, ce qui

est unique, par une veine : la veine porte.
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Qu’est-ce qu’une thrombose veineuse ?

La thrombose résulte de la formation anormale dfuombus (un caillot) qui obstrue

la lumiere d’'un vaisseau sanguin veineux.

Le thrombus est un matériel solide, se formanta#irpdes éléments du sang
(plaquettes et fibrine). La fonction naturelle d'tmmombus est d’obstruer une bréche dans le

systeme vasculaire pour éviter une hémorragie.

Dans des circonstances anormales, un thrombusreee fen I'absence de bréche
vasculaire. Il obstrue alors la lumiére du vaisse&auqui a pour conséquence de géner ou

d’interrompre la circulation du sang dans ce vagse

Le thrombus peut soit se dissoudre, soit évoluer en un tigsaux cicatriciel.

Qu’'est-ce que la veine porte ?

La veine porte est un volumineux tronc veineuxirdnat vers le foie le sang des
visceres abdominaux. Elle se forme derriére le ygaascpar la réunion de la veine splénique et
de la veine mésentérique supérieure, et se terdans le foie pour se diviser en 2 branches

droite et gauche.

Qu’est-ce qu’une thrombose portale ?

C’est I'obstruction de la lumiéere du tronc de kEne porte ou de ses branches par un
thrombus (un caillot). Une thrombose de la veinErsgue ou de la veine mésentérique

Supérieure peut s’y ajouter.
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Quelles sont les causes de thrombose portale ?

Il existe plusieurs types de causes que l'on elams causes locales et causes
générales On estime qu'il faut a la fois une cause localdes causes générales pour que se
développe une thrombose en un endroit précis. beses générales incluent des causes
externes (éléments du mode de vie ou de I'envinmeme comme la prise de contraceptifs
oraux ou carence en certaines vitamines), et desesanternes (anomalies de la coagulation
prédisposant a la formation d'un thrombus). Cesseauinternes sont appeléésats

prothrombotiques.

Causes de thrombose veineuse

Cause locale

Causes externes
Environnement, Mode de THROMBOSE
vie
Causes internes éréditaires
Etats prothrombotiques _
Acquis

La cause localeest une affection d’un tissu ou organe procheydtese porte comme
lintestin ou le pancréas ou la vésicule biliaieette affection favorise la formation du
thrombus a cet endroit. Cette cause locale n’essemen évidence que dans
approximativement 30 % des cas de thrombose porlal€agit le plus souvent d'une
inflammation comme une appendicite, une sigmoidiigerticulaire (infection d’'un

diverticule du colon), d’'une cholécystite (infectide la vésicule biliaire), ou une pancréatite.
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Il faut mettre a part la thrombose portale surmértdez le nouveau-né. Celle-ci peut
étre une infection de I'ombilic ou une conséqueded’utilisation de la veine de I'ombilic
pour perfuser un nouveau-né malade ou prématurté.edty cette thrombose ne se manifeste

gue des années apres comme une thrombose chronique.

Un état prothrombotique est mis en évidence dans approximativement 60 cae
de thrombose portale. Certains états prothrombesicgont héréditaires. D’autres sont acquis
au cours de la vie. Legats prothrombotiqueshéréditaires sont multiples. lls entrainent :

® soit un exces des protéines qui permettent de foleneaillot comme le facteur V

Leiden, la mutation du facteur II,

* soit un déficit en anticoagulants naturels, comegedéficits en protéine S, C et en

antithrombine.

Les états prothrombotiques acquis sont égalemeitiphes. Les principaux sont les
syndromes myeéloprolifératifs et le syndrome desphaonspholipides. Les mécanismes qui

expliquent le risque de thrombose de ces affecgons encore mal connus.

Un facteur local et un état prothrombotique samivent associés chez un méme

patient.

Chez a peu pres 20 % des patients, il n'est pas ani évidence de cause a la
thrombose de la veine porte. C’est probablementnpsemoyens diagnostiques sont encore
insuffisants pour détecter toutes les causes gessib
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Comment évolue une thrombose portale ?

En l'absence de traitement anticoagulant, il &t rare que la veine se débouche
spontanément par dissolution du thrombus. De pduirombose peut s’étendre et entrainer
une souffrance intestinale parce que l'intestirshjgus irrigué, ou est mal irrigué par le sang.

Cette souffrance intestinale, lorsqu’elle dureytpentrainer un infarctus intestinal. Le
seul traitement de cet infarctus est alors la tésechirurgicale de la partie souffrante. Cet
état peut étre responsable d’'un décés dans 20%a s cas si elle n’est pas prise en charge

rapidement.

Avec le traitement anticoagulant, il peut y avaiie « repermeéabilisation » de la veine
par dissolution du thrombus. Cette reperméabibgagieut étre complete ou partielle. Méme
s’il n'y a pas de reperméabilisation, le traitemanticoagulant empéche le thrombus de

s’'étendre.

Cependant, méme avec un traitement anticoaguladt possible que la veine ne se
débouche pas. C’est ce que I'on appelle une thremiportale chronique. Dans ce cas une
adaptation naturelle de I'organisme créera ce qappelle le cavernome portal. Voir le

chapitre «Qu’est-ce qu’'un cavernome portal ».
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Qu’est-ce qu’'une thrombose portale aigtie ?

C’est I'obstruction récente de la veine porteyrathrombus (un caillot).

Comment se manifeste une thrombose portale aigué ?

Lorsqu’elle se constitue, la thrombose portalet pmirainer des douleurs, souvent
intenses, de I'abdomen, avec une fievre, et urflgment de l'intestin par des gaz. Ces

manifestations peuvent durer plusieurs jours, mé&pnes le début du traitement.

Parfois, la thrombose portale aigué donne pewdgt®mes, ou des symptdmes qui

sont attribués a des causes plus banales comngastre-entérite.

Quelles sont les complications d’'une thrombose agle la veine porte ?

Sans traitement, il est possible que la thromisd&ende a la veine mésentérique et
provoque un infarctus intestinal d’origine veineulsénfarctus intestinal d’origine veineuse
est rare et le plus souvent observé quand les esaifons initiales sont passées inapercues
ou n'ont pas permis de porter le diagnostic et dquian traitement anticoagulant n’a pas pu
étre débuté rapidement. Ces complications ne surei®@ presque jamais apres l'instauration

d’un traitement anticoagulant.

L'infarctus intestinal nécessite, en urgence, éaection chirurgicale de la partie

intestinale lésée.
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Qu’est-ce qu’un cavernome portal ?

C’est I'aboutissement d’'un mécanisme de compemsaiaturelle qui se met en ceuvre
des que la veine porte s’obstrue. Ce mécanismesteren la formation, ou I'augmentation
de taille, de petites veines déja présentes adla portion de veine thrombosée. On appelle
ces veines degeines « collatérales »Ces veines collatérales débutent dans le sysp@me
en amont du thrombus et s’abouchent dans le sysporte en aval du thrombus. Ce
phénomene de compensation a pour intérét de mrettbtle maintenir, au moins en partie,

'apport de sang portal au foie en provenance ba tligestif, de la rate et du pancréas.

Avec le temps, les veines collatérales deviendenplus en plus volumineuses. Elles

finissent par former un peloton de vaisseaux que fomme urcavernome portal

On peut utiliser une image familiere pour miewmpoendre ce processus : quand
'autoroute (la veine porte) est bouchée, on priesdnationales (les veines collatérales qui
constituent le cavernome portal) pour contourndxolgchon.

Cavernome portal

Branches

de la veine porte
\

Veines collatérales

ronc porte

Veine
Veine splénique

mesentérique
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Quelles sont les conséquences d’une thrombose cionom de la veine porte 7

Au stade de thrombose chronique avec cavernomtalpibrexiste souvent une

hypertension portale et plus rarement ureholangiopathie portale

L’hypertension portale correspond a 'augmentation de la pression saegdéms le
systeme porte en amont de la portion obstruéeofet du cavernome). Cette augmentation est
due au fait que le cavernome constitue malgré toet résistance a I'écoulement du sang
portal. La complication la plus fréquente de I'hgtpasion portale est I'apparition de grosses
veines dans I'cesophage ou dans l'estorfeacyarices oesophagiennes ou gastriqueses
varices peuvent étre la source d'uhémorragie dans le tube digestif D’'autre part,
I'hypertension portale entraine une augmentatiomalume de la rate, et une diminution sans
conséquence des globules blancs et des plaguatiedalisang. Cette diminution est due a la
grosse rate car les globules blancs et les plagustint stockés dans la grosse rate et se

retrouve donc en moins grand nombre dans le sang.

Etat normal

4 Estomac \,
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Hypertension portale

Estomac

La cholangiopathie portale correspond a des irrégularités de calibre dessvoie
biliaires (les canaux qui évacuent la bile provemnfoie vers I'intestin). Ces anomalies sont
dues a leur compression par les veines du caverrmortal. La cholangiopathie portale
favorise la formation de calculs dans les voiesaipds. Dans certains cas trés rares,

I'obstruction des voies biliaires est si pronongétlle entraine un ictére (ou jaunisse).

Quelles sont les complications éventuelles d’uheotnbose chronique de la

veine porte ?

Des hémorragies digestives par rupture des varicesogastriques dues a
'hypertension portale peuvent survenir. Les phéaoas qui les déclenchent ne sont pas
connus. En I'absence de traitement, on a estimé&gquesque est environ de 15 patients sur

100, chaque année.

De nouvelles thromboses veineuses peuvent se ipgodu s’étendre, soit dans le
systeme porte (en causant éventuellement un infiotestinal ou splénique), soit ailleurs

dans le corps (comme une phlébite de jambe) quaexiste un état prothrombotique. En
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'absence de traitement, on a estimé que ce rigsguel’environ 5 patients sur 100, chaque
année.

La cholangiopathie portale donne rarement des toations. Les plus fréquentes de
celles-ci sont causées par des calculs biliairesilédirs, cholécystite, infection biliaire

appelée angiocholite).

A gquelle occasion reconnait-on une thrombose chrgue de la veine porte ~

On peut la reconnaitre dans les semaines ou mioisugvent une thrombose portale
aigué quand la veine porte ne se désobstrue passdorent a I'occasion d’'une complication
(hémorragie digestive, récidive d’'une thromboseu@jgou manifestations biliaires d’'une

cholangiopathie portale).

Beaucoup plus frequemment, elle est trouvée peartgarce qu’elle ne donne aucune
manifestation perceptible par le patient ou I'enége :

* A l'occasion d’'un examen médical lorsque I'on trewne grosse rate ;

* A l'occasion d'une prise de sang lorsque lI'on treuwne diminution des

globules blancs ou des plaquettes ;

* A l'occasion d'une endoscopie faite pour une atdrson, lorsque I'on trouve

des varices oesophagiennes ;

* A l'occasion d'une échographie abdominale faite rpome autre raison,

lorsque I'on met en évidence I'anomalie de la vgioge.
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Comment fait-on le diagnostic de thrombose portalgué ou chronique ?

Le diagnostic de thrombose récente de la veinte st suspecté en cas de douleurs

abdominales récentes.

Le diagnostic de thrombose portale ancienne esiquy en cas de signes
d’hypertension portale.

Une échographie abdominale ou un scanner abdomsamalsuffisants pour porter le

diagnostic.

Comment fait-on le diagnostic des causes de throsgoportale ?

On fait le diagnostic des causes de thrombosealporpar des examens
complémentaires. Pour rechercher ¢asises localgson utilise le scanner et I'endoscopie

digestive (la coloscopie notamment).
Pour rechercher ledats prothrombotiqueson examine le sang au laboratoire.

On dénombre les cellules sanguines et les plaguéNFS ou hémogramme). On
détermine la concentration ou l'activité de la pmo¢ C, de la protéine S, de I'antithrombine.
On analyse la portion d’ADN correspondant au fack¢et au facteur Il pour y chercher une
mutation. On recherche des anticorps particuli@nsighospholipides) par différents tests. On
recherche une anomalie de 'ADN des globules blématation JAK2) pour faire le
diagnostic de syndrome myéloprolifératif. Lorsqaenhutation JAK2 est absente, on peut
faire un prélevement de moelle osseuse (biopsiéonstdullaire) pour I'examiner au

microscope et porter le diagnostic de syndrome opyélifératif.

Les résultats de tous ces examens sont assezdaoigienir (quelques semaines) car
ilIs sont sophistigués et ne sont pas fait en reutifour information, 'ADN (Acide
Désoxyribonucléique) est le constituant des chrames dans le noyau des cellules. Il est
formé de molécules qui sont autant de lettre d’'iphabet formant des mots (le code
géneétique). Chaque « mot » préside a la fabricaion des constituants de I'organisme.

L’ADN est responsable de la transmission des carasthéréeditaires.
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Quel est le traitement pour la thrombose portalég@é ?

Au stade de thrombose récente (ou aigué), ilexsimmandé de débuter rapidement
un traitement par anticoagulant car il permet Isotdétruction des vaisseaux thromboseés chez
50% des patients (le caillot se dissout) alors spentanément cette désobstruction est tres

rare.

De plus, un traitement anticoagulant précoce évVapparition d'un infarctus
intestinal. La désobstruction est progressive. pdet n'étre complete qu’apres 4 a 6 mois de
traitement anticoagulant. C’est pourquoi on recomuiea de traiter par anticoagulants
pendants au moins 6 mois en cas de thrombose eecent

Quel est le traitement pour la thrombose portal@renique (cavernome) ?

Il faut traiter les conséquences et les causes.

La principaleconséquenceest I'hypertension portale qu’il faut traiter poprévenir
les hémorragies digestives. Seules les varicesiltkemoyenne ou grosse sont susceptibles de
saigner. |l faut donc faire régulierement une obsagp-gastroscopie (une « fibroscopie
gastrique ») (tous les 1 a 3 ans) tant que lesesisont absentes ou de petite taille afin de
mettre en ceuvre un traitement des que le risquéntiragie devient net parce que les

varices ont augmenté et sont de taille moyenneassg.

On utilise pour éviter les hémorragies soit deslicaments qui diminuent la pression
portale, soit la destruction des varices elles n¥pa les voies naturelles en utilisant divers
procédés endoscopiques. Les médicaments utilisgésappelés béta-bloquants adrénergiques.
Ceux qui sont adaptés a I'hypertension portale koptopranolol (Avlocardyl), et le nadolol
(Corgard). lls sont contre-indiqués en cas d’astlahérouble de la conduction cardiaque
(détecté par un électrocardiogramme). lls peuverssiaentrainer un blocage a I'effort
physique ou une impuissance. Apres une interruptinuiale de ce traitement le risque
d’hémorragie digestive est considérablement auginpahdant quelques jours. Il faut donc

@viter toute interruption brutale de ce traitement.
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Lorsque les béta-bloquants sont contre-indiquésalsupportés, on peut obturer (et
faire disparaitre) les varices oesophagiennes stiigaes par divers procédés endoscopiques
(ligature ou injection de colle). L'inconvénient dee procédé est de nécessiter des

endoscopies répétées tout au long de la vie.

Le traitement de la causede la thrombose portale comprend des traitements
spécifigues pour chaque état prothrombotique, quand en a (par exemple pour les
syndromes myéloprolifératifs). Ces traitements dotvétre rapidement mis en ceuvre. Un

traitement contraceptif oral doit étre arréte.

Le traitement de la cause peut également compramditraitement anticoagulant. A
I'heure actuelle, les recommandations sont de dolentaitement anticoagulant aux patients

ayant les deux caractéristiques suivantes :

Un risque élevé de récidive de thrombose en raionme affection prothrombotique
ou en raison de l'existence d’antécédents perssenmelfamiliaux de thrombose veineuse

profonde ;

Un risque faible d’hémorragie digestive, soit gaqu’il n’y a jamais eu aucune

hémorragie ou gu’il Ny a pas de varices oesopimags.

On tend également a donner le traitement antidaaglorsqu’il y a un risque €élevé de
récidive de thrombose méme s'il y a des varicesomlesgiennes ou qu'il y a eu une
hémorragie digestive, a condition que le traitem@atl’hypertension portale soit mis en

ozuvre et suivi.

Une grande rigueur dans la prise du traitement@agulant et de sa surveillance
biologique est capitale pour assurer I'efficacitéaesécurité du traitement.
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Peut-il y avoir une récidive de la thrombose posrédt

Oui, si le traitement anticoagulant n’est pas lgga ou si la cause n’a pas éte traitée.

Pour éviter une récidive de la thrombose il fabsaument bien prendre son

traitement, si vous éprouvez des difficultés, pada a votre médecin.

Trouver et traiter la cause, quand il y en a so@t aussi important que le traitement

par les anticoagulants.

Quel pronostic ?

Les études récentes ont rapportées un pronostisdags réserve d’'une prise en charge
appropriée. La récidive d’'une thrombose est trés sbus traitement anticoagulant. Les
principaux risques sont donc la récidive d’'une héagie, une complication du traitement

anticoagulant, ou une complication de la maladieaqgausé la thrombose portale.

Est-ce héréditaire ?

La thrombose portale n’est pas héréditaire en. dait revanche, certains états
prothrombotiques qui la causent sont héréditaitegacteur V Leiden, la mutation du facteur
I, les déficits en protéine S, C ou en antithromebiMais dans une famille atteinte par ces
anomalies, il est exceptionnel qu’il y ait deuxgmemes atteintes de thrombose portale.
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Puis-je étre enceinte ?

Oui, avoir une grossesse est possible. Toutefdejt une prise en charge particuliére
des avant la conception et jusqu’a la fin de lasgesse. De plus, certaines équipes
obstétricales peuvent étre réticentes a prendrehange les patientes avec hypertension
portale et traitement anticoagulant. L'idéal eshad’inscrire le désir de grossesse dans un

projet élaboré avec votre médecin.

Si vous étes traitées par anticoagulant oralul famplacer ce médicament par des injections
guotidiennes d’héparine dés que vous avez un dégirossesse car ces médicaments peuvent

entrainer des malformations ou des pertes du foetus.

Il faudra maintenir les injections sous cutanéagmhrine tout le long de la grossesse

et étre bien suivi en parallele par votre gynécadogt votre hépatologue.

Quelle contraception ?

Il faut s’abstenir de la plupart des contracepiifsux car ils favorisent les thromboses.
Une contraception par préservatifs ou par stéptegestatif est donc recommandée. Il est
donc indispensable de discuter cette contracepti@c un gynécologue expérimenté dans ce

domaine.

Au total, la thrombose portale doit étre une maladiénigne

au prix d’une prise en charge rigoureuse et souvastreignante.
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