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LE SYNDROME DE BUDD CHIARI

Madame, Monsieur,

Un médecin vous a appris que vous étiez atteinkf(@) syndrome de Budd Chiari. 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 qu’une thrombose veineuse ?

La thrombose consiste en flarmation d’un caillot ou « thrombus » qui obstrue
une veine Le thrombus est un matériel solide, se formamaéir des éléments du sang
(plaquettes et fibrine). La fonction naturelle d’tirombus est d’obstruer une bréche se
produisant dans un vaisseau.

Dans des circonstances anormales, un thrombusse dans une veine en I'absence
de bréche. Il obstrue alors la veine, ce qui a pomséquence de géner ou d’interrompre la
circulation du sang a ce niveau. Le thrombus peutissoudre ou évoluer en un tissu fibreux
cicatriciel.

Les personnes qui sont affectées d’'une thrombosehabituellement des facteurs

prédisposants, que I'on appelle état prothrombetiqu

Que sont les veines hépatiques ?

Les principales veines hépatiques sont au nombteoge: la veine hépatique droite,
la veine hépatique médiane et la veine hépatiquehga Elles drainent le sang du foie vers la

veine cave inférieure qui rejoint le coeur.
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Qu’est-ce qu’'une thrombose des veines hépatiques ?

C’est le mécanisme résultant de la formation diaillot ou « thrombus » dans les
veines hépatiques. Ce terme est synonyme de celsiyaddrome de Budd-Chiari primitif.

Cette affection est généralement dle a un étatqombotique.
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Qu’est-ce que le syndrome de Budd Chiari ?

Il s’agit d’'unemaladie du foie dle a une obstruction des veines petiques Cette
obstruction est le plus souvent dle a une thrombesereines hépatiques et/ou de la portion
de la veine cave inférieure entre le foie et le td@ette thrombose finit par obstruer les
veines hépatiques, partiellement ou totalement. p@&essus d’obstruction veineuse se
déroule généralement de facon progressive et ptesent de fagon rapide.

La conséquence est une géne a I'écoulement du diarfigie vers la veine cave
inférieure et le cceur. Le foie est donc congestioha congestion bloque également en partie
'entrée du sang dans le foie avec pour conséquenceéfaut d’apport d’oxygene. La
congestion et le manque doxygéne sont responsathdss I€ésions hépatiques et des
manifestations de la maladie.

Le blocage des voies de drainage veineux du faile ses voies d’entrée entraine une
augmentation de la pression sanguine dans le sgsiémeux qui arrive au foie et que I'on
nomme le systeme porte. Cest pourquoi on parlenal’inypertension portale. Cette
hypertension portale entraine une dilatation désegede I'appareil digestif. Certaines de ces
veines sont dans la paroi de I'eesophage. On lesllagps varices cesophagiennes. La paroi
de ces varices cesophagiennes peut présenter d¢s gifaiblesse voire de minimes fissures
qui peuvent se rompre ponctuellement sous I'eféet'ltypertension portale et étre la source
d’'un saignement dans le tube digestif.

Une autre conséquence mécanique du blocage dessvegpatiques est la formation
d’ascite, autrement dit 'accumulation d’'un liquidgueux dans I'abdomen. Ce liquide est
filtré a travers I'enveloppe du foie car il ne pelus s’écouler normalement vers le coeur.

Le manque d’'oxygéne et la congestion du foie @mrd une souffrance des cellules
hépatiques. Leur destruction est augmentée, makerégnt leur régénération. Lorsque la
destruction est plus importante que la régénérafligpeut se produire une insuffisance
hépatique. Dans les cas ou cette insuffisance igéeatest sévere, elle peut perturber
'élimination de certaines substances (ictére ounigse dlde a la bilirubine); le
fonctionnement du systéeme nerveux (encéphalopattiieyein (insuffisance rénale), ou du

systeme de défense contre les bactéries (infedbactgriennes).
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En fait, 'organisme dispose de multiples moyensrgmalier, au moins partiellement,
aux conséquences de I'obstruction des veines lygeasti Il peut :
Former de nouvelles veines (les « collatéralesu)tendent a décomprimer les territoires
obstrués,
Augmenter l'apport en sang artériel pour compenaediminution de l'apport en sang
veineux du systéme porte,
Régénérer les cellules hépatiques détruites,
Hypertrophier (augmenter la taille) les territoichs foie qui restent acceptablement irrigués

alors que ceux qui souffrent s’atrophient (diminuga taille).

Comment se manifeste un Syndrome de Budd Chiari ?

Les manifestations sont trés variables d’'un patdiautre.

Certains patients n'ont aucun symptébme et la nml&dt trouvée par hasard a
I'occasion d’examens faits pour une autre raison.

Elles peuvent étre d’évolution plus chronique ¢ptu moins) et se traduire par une
fatigue, des douleurs au niveau du foie (raremeutakes et violentes), une augmentation
progressive du volume de leur abdomen (qui corres$pol’accumulation d’ascite) et parfois
également un cedéme des jambes.

Plus rarement la maladie se manifeste par une tmagie digestive (vomissement de
sang rouge ou noir, ou selles liquides noires débaoaantes). Enfin elle peut aussi se déclarer
comme une hépatite aigué par des douleurs vivéa dmion du foie, une fatigue intense et
brutale, une jaunisse et de 'ascite.

L’évolution de ces manifestations initiales esalégent tres variable d'un patient a

l'autre : amélioration spontanée en quelques joursemaines, persistance, ou aggravation.
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Comment évolue un Syndrome de Budd Chiari ?

L’évolution peut étre stable ou marquée par degsrou des rémissions. La maladie
peut évoluer sur une courte période avec une aggoavrapide ou bien elle peut avoir une

évolution longue avec apparition progressive deggymes.

Comment fait-on le diagnostic d’'un Syndrome de BuGdiari ?

Le médecin qui envisage un syndrome de Budd CHé&riande pour le confirmer un
examen des veines hépatiques et de la veine clreeure. Ces examens radiologiques sont
I'échographie-Doppler hépatique, I'lmagerie par étesice Magnétique (IRM) hépatique et
le scanner hépatique. lls permettent de visualiabsence ou I'aspect tortueux des veines
hépatiques ainsi que I'existence de veines collsrqui remplacent les veines obstruées et
€galement de constater des signes fréequemmeni&ssoais qui a eux seuls ne suffisent pas
pour poser le diagnostic comme : foie hétérogena die perfusion différente, une forme de

foie différente avec des secteurs élargis et dealgecteurs tous petits.
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Quelles sont les causes du Syndrome de Budd CHiari

Des maladies, des états ou des circonstancesidanbies phlébites ou les caillots
dans les vaisseaux. Un grand nombre de ces fadsugsgsants sont connus. D’autres ne le
sont pas encore. Une chose est silreaut souvent une conjonction de plusieurs factes

favorisants pour que se déclenche une thrombose desines hépatiques

Le principal de ces facteurs est une maladie dg san syndrome myéloprolifératif.
Il en existe plusieurs sortes. Tous entrainentaugmentation de la production de globules
rouges ou de globules blancs ou de plaguettes. $eupasse comme si une sorte de
thermostat, qui régule la production de ces élésnéntsang par la moelle osseuse en fonction
des besoins, était totalement déréglé. On saitter@nt que ce déréglement est di a une
mutation dans une cellule de la moelle osseusée @rttation s’acquiert au cours de la vie, et
n'est pas transmise par les parents a la naiss@nest la mutation de JAK2. Elle n’est pas

non plus transmissible aux enfants.

D’autres facteurs favorisants sont représentée &@ts par des anomalies héréditaires
qui peuvent générer des thrombophlébites (et palersent au niveau des veines du foie).
Souvent, les personnes porteuses de ces anomali@sancun souci de santé et ignorent
gu’elles en sont atteintes jusqu'a ce qu'elles dassune thrombophlébite. 1l en existe
plusieurs sortes. Les principales sont les défieit anticoagulants naturels (protéine C,
protéine S, antithrombine), ou les exces de substaoagulante (facteur V Leiden, mutation
du géne de la prothrombine). Il en existe bien & encore. Chez des patients ayant un
Syndrome de Budd Chiari, la maladie hépatique men@epas toujours de distinguer ces
déficits car cela est d0 a une insuffisance datfonnement hépatique.

D’autres facteurs favorisant sont externes. Dans mays occidentaux, il s’agit
essentiellement de la prise de pilule contraceptordenant des cestrogenes. La grossesse est

aussi un facteur de risque de Syndrome de BuddiChia
Enfin, certains d’entre eux sont des maladiesiaegugui ne seront pas décrites ici. Ce

sont des maladies rares et elles justifient d’unsepen charge particuliére: syndrome des

antiphospholipides (les anticorps antiphospholipisient présents chez 10 a 30% des patients
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ayant un SBC), maladie de Behcet, hémoglobinuniexyatique nocturne, sarcoidose, colite

inflammatoire, etc.

Au total, un facteur de risque de thrombose esivie chez plus de 80% des patients
ayant un SBC. Il existe une combinaison des plusieauses chez 25% des patients, si elle
est recherchée systématiquement. Une combinais@e awn autre facteur causal est
particulierement fréquente chez les patients ayamet mutation hétérozygote du facteur V
Leiden, ou chez les femmes ayant une contraceptair. Les causes locales responsables de

I'apparition de thrombose restent le plus souvent identifiées.

Comment fait-on le diagnostic des causes d’'un Syorde de Budd Chiari ?

Le diagnostic se fait sur échantillon de sangamobent sur I'ADN des globules
blancs. En effet les causes étant essentiellementnuitations, des études spécifiqgues de
I’ADN s’imposent.

Dans le cadre du syndrome myéloprolifératif, deangens plus approfondis comme une
biopsie ostéo-médullaire ou une mesure de la nssggUine peuvent étre nécessaire dans un
second temps.

Le retour des résultats prend quelques semaireka qaupart des tests sont assez

spécifiques et ne sont pas faits couramment.
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Quel est le traitement du Syndrome de Budd Chiari ?

Differents moyens sont possibles sachant que diemnent de la cause est tres

important et qu’il est souvent du ressort de I'htotomiste.

Les anticoagulants :

lls apportent une plus grande fluidité du sangesimettent donc de prévenir la
formation de futurs thrombi pouvant obstruer lesings. Il existe deux sortes
d’anticoagulants : ceux qui se prennent par la bewst ceux qui s’administrent par injection

sous-cutanée.

La dose doit étre étroitement adaptée pour édierx risques : une anticoagulation
insuffisante (et donc un risque de thrombose) et amticoagulation excessive (et donc un
risque de saignement).

La surveillance du traitement oral repose sur &sure de I'INR qui nécessite une

prise de sang réguliéere.

La thrombolyse :

C’est un traitement médicamenteux injectableagtiisurtout utilisé localement
au niveau du thrombus dans le but de le dissodrene l'utilise que dans les cas de
thromboses récentes.

L’'angioplastie et la pose de stent :
Ce procédé permet de dilater (angioplastie) uneeveetrécie (« sténosée ») et de
poser une prothese métallique (stent) au niveda digatation pour empécher la sténose de se

reformer.

Il'y a 2 voies d’abord possible : la voie transeeise (les instruments sont introduits
par une veine jugulaire pour aller dans le foie)aetvoie transhépatique percutanée (les
instruments sont introduits par ponction directefoie a travers la paroi abdominale sous
anesthésie générale). La voie transveineuse gettsiprivilégiée. Quand la veine hépatique

ne peut étre abordée par cette voie, la dilatatgofait par voie transhépatique.
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Le shunt transjugulaire intrahépatique porto-systémque plus communément appelé le
TIPS :

C’est une technique récente qui permet de créenvaie de dérivation entre les veines
portes dans le foie et les veines hépatiques orite cave inférieure. De ce fait, la pression
sanguine dans le foie est réduite puisque la vporge (naturellement une voie d’apport

sanguin) est transformée en une voie de drainagdasgeine cave inférieure.

La transplantation :
On y a recours dans les cas ou l'angioplastieeotilPS ont échoué pour améliorer
I'état du patient lorsque celui-ci est préoccupdtile peut étre faite en urgence si cela est

nécessaire, sinon de fagon relativement programmeée.

Ces moyens sont utilisés d’'une fagcon progressiveoenmencant par les plus simples
et les moins invasifs . anticoagulants, I'angisfilaet la pose de stent, puis le TIPS, et enfin
la transplantation. La décision de passer a I'ésyieante dépend de I'évolution avec le

traitement précédent (lorsque celui-ci a été ptssgrhniquement).

i - Non . : -
Anticoagulation et Manifestations séveres
tt de la cause
Oui
Anticoagulation Angioplastie
Thrombolyse

Traitement médical
Stent

TIPS

SBC

TRAITEMENT PAR ETAPES Transplantation
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Quelles sont les complications du Syndrome de B@idari ?

Les complications du syndrome de Budd Chiari petinére dldes a la maladie
(apparition de l'ascite, saignement de varicesction du foie insuffisante, infection...).
D’autres complications peuvent apparaitre dansuéss de certains traitements (saignements
apreés anticoagulants, complications aprés un gkste les veines telles qu’'une angioplastie
ou un TIPS).

Les traitements doivent toujours étre discutésamupar cas pour peser le bénéfice par

rapport aux risques.
A court terme, ils parviennent le plus souventiabitiser ou a améliorer I'état de santé.

Les études récentes indiquent que les décisi@maphutiques illustrées par le schéma
ci-dessus ont beaucoup amélioré la maladie aveeauwi de 5 ans. Autrement dit I'ascite,
linsuffisance hépatique, les hémorragies digestisent des problemes réglés. Il n'y pas de
raison de penser que des soucis surviennent & meysr® mais on manque encore de

données pour l'affirmer.

A long terme, comme au cours de toute maladienttppe du foie, on doit se méfier
du risque d’apparition des nodules de carcinometoépliulaire, en particulier quand il y a
une obstruction trés ancienne de la veine caveiéufi©. Bien que ce risque soit tres faible il
justifie une surveillance réguliere, car on dispos@ntenant de traitements efficaces pour les
formes débutantes de ce cancer. Le probléme gztwrompliqué au cours du syndrome de
Budd Chiari parce que des nodules de régénératinvieanent tres frequemment mais ces
nodules sont totalement bénins. Si la différencepeat étre établie par les examens
d’'imagerie (scanner ou IRM), il faut recourir & ysanction directe des nodules pour examen

au microscope (biopsie).
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Une grossesse est-elle possible avec le SyndronBaidé Chiari ?

Oui, tomber enceinte est possible mais pas forcéfaeite. Il semble bien que le danger pour
la meére soit minime. En revanche les patientesahbi@tre prévenues que le risque de fausse
couche ou d’accouchement prématuré est plus éle\ah djlabsence de syndrome de Budd
Chiari. Ce souci peut-étre di autant a I'état puotibotigue qu’'a la conséquence du

syndrome de Budd-Chiari lui-méme.

Les anticoagulants oraux peuvent induire des mmaHtons du fcetus. En cas de
traitement par anticoagulant oral, il faut absolatmiire le relais par un anticoagulant en
injection sous-cutanée quotidienne avant la commepdtu des qu’un enfant est désiré. Il
faudra maintenir une anticoagulation par anticcagfuinjectable tout le long de la grossesse

et étre bien suivi en parallele par un gynécologuen hépatologue.

Quel type de contraception est compatible avecyleddfome de Budd Chiari “

La pilule contraceptive est un facteur favorisgimtsyndrome de Budd-Chiari. Elle est
donc contre-indiquée. Il est impératif de s’adressan gynécologue averti pour modifier la

contraception.
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Quel pronostic ?

Il y a eu une amélioration permanente du pron@aticours des 30 derniéres années.

L'évolution spontanée du syndrome de Budd Chiati extrémement grave.
Actuellement, lorsque le diagnostic est fait saflgicet les traitements appropriés rapidement
mis en ceuvre, 90% des malades sont vivants 5 aes kpdiagnostic. On manque encore de
recul pour faire des évaluations plus tardivesplupart des complications graves surviennent
au tout début de la découverte de la maladie. Bseddu traitement sont la correction des
facteurs de risque de thrombose, le traitement@agulant au long cours, la recanalisation
des veines obstruées par radiologie interventiéenkd TIPS (anastomose portosystémique
intrahépatique transjugulaire), et la transplaotathépatique en cas d'échec des procédeés

précédents. Le pronostic a long terme dépend patanent des facteurs de risque de

thrombose sous-jacents.

Est-ce héréditaire ?

Le syndrome de Budd Chiari n'est pas héréditdtre.revanche certaines affections
prothrombotiques sont héréditaires comme le fadteleiden, la mutation du facteur I, les
déficits en protéine S et C ou en antithrombineisMes membres de la famille également
atteints de ces anomalies sont exceptionnellenoerhés eux-mémes par un syndrome de

Budd Chiari.

Peut-il y avoir une récidive de la thrombose ?

C’est trés peu probable si le traitement antictadlest bien pris et bien surveillé et si
la cause est traitée. Pour éviter une récidiveadbrbmbose il est donc essentiel de respecter
les prescriptions médicales. En cas de des diffisua ce niveau, il faut en parler sans
attendre a votre médecin. Trouver, et traiter laseaquand il y en a une, est aussi important

gue le traitement par les anticoagulants.
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