N Al 1‘7 "1\,’ A
a7z
S ke 223
N % 4
P A%

/4
‘.Qk_‘ “w
A
N
*‘ |
P
N

Université Sidi Mohamed Ben Abdallah

Royaume du Maroc]

Faculté de médecine et de Pharmacie de Fes

Mémoire de fin Spécialité

Les thromboses vasculaires inhabituelles : a propos de 33 cas
SPECIALITE : Médecine Interne

Par:

Docteur EL KHADER Salah Eddine
Né Le 18/05/1984 a Errachidia

Sous la direction de :
Professeur Ali ZINEBI
Session 2019




Les thromboses vasculaires inhabituelles Mémoire/19

SOMMAIRE

EL KHADER Salah Eddine 1



Les thromboses vasculaires inhabituelles Mémoire/19

LISTE DES ABREVIATIONS .....oecieiiiirerirmc s s sss i se s smsssmasn s sm s s s nnsnnsmnsnssnnnnsen 3
Liste des TableauX ..o r s r e e e e e e 6
IR e LT o U PPN 7
11 o T 1¥ ot u o o T 9
I. Matériels et Methods .........ccocvuiiiieiiriiirece e r e e e e e s ee e e e 13
1. Cadre et types d’ LU .....eeniee i 14
N © ] oY =T ot 1 3 14
3. PopUlation EtUdIEE ....cuiieiiiee e e e e 14
4. Recueil des dONNEES ...c.uiiuiiiiiie i 14
R Y 0 1 1P 18
1. Données EpidemiolOgiQUES ...uviuiiuieieiiiei et e e e e e e e e e e e e aeenns 18
P B T g LT T ol 1T 1o 10 3 20
3. DoNNEées PaAraCliNiQUEeS ...euueeniiiiiiiieeeeei et e e ee e e e e ea e s e e e e e eneeneanaennes 36
4. DiagnostiC €tiolOgiqUE rETENU ....ivuiieiiii ettt ea e e e e e e e 40
5. Traitement €t EVOIULION c.ouuiie i e e e 43
11 TR 0 T of U 13 [0 o A 51
1. Données épidémiologiqUES .....cuivnieiiiiiiiiii e 50
2. TRromMbOSES VEINEUSES ....iuiiiiiii ettt e e e e e e e e e eea e 52
3. Thromboses arterielles.....ouuiiiiiiiiiiiiiii e 101
4. Thrombose intracaradiaqUe .......c.oeuueiniiiiiii e e e e e 108
@00 o el [ 3 T ) P 112
RESUME e rr s s e re s s e sn s e sr s sa s sanse s snssnnsenssnnsnnsennnnnnn 115
Références bibliographiques ..........co i e e 118

EL KHADER Salah Eddine 2



Les thromboses vasculaires inhabituelles Mémoire/19

LISTE DES ABREVIATIONS

AC : anticoagulant

aCL : anticorps anticardiolipine

ACR : artere centrale de la rétine

ADP : adénosine diphosphate

AIT . accident ischémique transitoire
AOD : anticoagulnts oraux directs

aPL . anticorps antiphospholipides
ARM . angiographie par résonance magnétique
AT : antithrombine

ATV : accident thrombotique veineux
AVC : accident vasculaire cérébrale
AVK : antivitamine K

BAV : baisse de I'acuité visuelle

BOM : biopsie ostéo médullaire

CCp : concentré de complexe prothrombinique
CD : cluster de différenciation

CD40L : ligand du CD40

CF : cryofibrinogénémie

CIVvD : coagulation intavasculaire disséminée
CMV : cytomégalovirus

ED : echodoppler

EH : encéphalopathie hépatique

EP : embolie pulmonaire

EPCR : endothelial cell protein C receptor
F3P : facteur 3 plaquettaire

FDR : facteur de risque

FW : facteur de Willebrand

HBPM : héparine bas poids moléculaire
HMG : hépatomégalie

HNF : héparine non fractionnée

HP : hémostase primaire

EL KHADER Salah Eddine 3



Les thromboses vasculaires inhabituelles Mémoire/19

http

ICAM 1
IDM
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. hypetension portale

. intercellular adhesion molecule 1

. infarctus du myocarde

. interleukine
. international normalized ratio

: imagerie par résonance magnétique

: Janus kinase 2

: lupus érythémateux systémique/ disséminé

: maladie de Behcet

: maladie de crohn

: chemo atractant protein 1

: membre inférieur/droit/gauche

: maladie inflammatoire chronique de I’intestin

: membre supérieur

: maladie thromboembolique/maladie thromboembolique

veineuse
 nouveaux anticoagulants oraux

: nuclear factor kappa B

: occlusion de la veine centrale de la rétine

: facteur d’activation plaquettaire

. inhibiteur de I'activateur tissulaire du plasminogene

. protéine C
. protéine C activée
. produits de dégradation du fibrinogene

. platelet factor4

. prostaglandine 12

. pseudo polyarthrite rhizomélique
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: phénomeéne de Raynaud

. protéine S

: Regulated on activation, normal T cell expressed and secreted

. rectocolite hémorragique

: résistance a la protéine C
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Une thrombose vasculaire peut étre définie comme étant la formation d’un
caillot de fibrine ou thrombus dans un vaisseau sanguin : artere ou veine. On parle
alors respectivement de thrombose veineuse (ou phlébite) et de thrombose
artérielle.

Une thrombose artérielle se forme dans une des arteres du corps et le
thrombus ainsi formé peut arréter la circulation du sang ou se détacher pour se
loger dans une autre artere distale. Un blocage au niveau des arteres du coeur
(infarctus du myocarde) ou du cerveau (accident vasculaire cérébral [AVC]) sont des
conséquences possibles d’une thrombose artérielle. La thrombose artérielle se
révele plus grave si I'artére en cause est la seule a irriguer une zone précise du
corps.

La thrombose veineuse consiste en une obstruction veineuse partielle ou
totale par un thrombus endoluminal dont la localisation est possible dans tout
I’arbre veineux avec prédominance aux membres inférieurs. Dans un territoire
donné, la localisation peut étre une thrombose veineuse profonde (TVP) ou une
thrombose veineuse superficielle (TVS)(1). Sa mortalité est principalement liée a sa
complication majeure (1/3 des cas) : I’embolie pulmonaire (EP)(2).

La thrombose est veineuse dans 80 % des cas et les facteurs favorisant les
thromboses ainsi que les symptomes présentés ne sont pas les mémes lorsqu’il
s’agit de thromboses veineuses ou artérielles. (3)

Les thromboses vasculaires artérielles ou veineuses dites inhabituelles
relevent de I|’étiologie atypique de ces dernieres ou de la localisation, telles les
thromboses de la veine porte et de ses branches, la thrombophlébite cérébrale, les
veines du membre inférieur bilatérales ,I’artére splenique , I'artére ophtalmique et
radiale ... Ces localisations sont parfois multiples chez une méme personne par
événements thrombotiques additifs, voire itératifs (simultanés ou successifs) ou par

extension locorégionale(3).
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Les étiologies sont retrouvées dominées par des affections systémiques
thrombogénes (maladie de Behcet, lupus systémique aigu en poussée, syndrome
néphrotique, thrombophilie, néoplasies locorégionales (sein, ORL, apex poumon...),
hémopathies (hyperviscosité, syndrome paranéoplasique et sécrétion de substances
procoagulantes...) et enfin, processus infectieux (syndrome de Lemierre). (3)

Le diagnostic de thromboses vasculaires est un diagnostic parfois difficile qui
doit prendre en compte les signes cliniques mais également le contexte clinique et
la présence de facteurs de risques éventuellement réversibles. En fait, Ces dernieres
décennies, des stratégies diagnostiques ont été développées et validées et se basent
essentiellement sur I’évaluation de la probabilité clinique, le dosage des D-dimeres
et ’échographie de compression veineuse. (4)

Le traitement repose sur I’heparinotherapie suivie par I’anticoagulation orale.

L'avénement des héparines de bas poids moléculaire (HBPM) administrées par
voie sous-cutanée a passablement facilité la prise en charge de ces patients,
actuellement essentiellement traités de maniere ambulatoire. L'arrivée encore plus
récente des nouveaux anticoagulants oraux (NACO) devrait contribuer a simplifier
davantage la gestion de ces patients a condition que les limitations d'emploi soient
respectées. (5)

La durée de traitement, dont le but est d’éviter la recidive, est en fonction de
la topographie et la cause de la thrombose. (5)

Ces vingt dernieres années, les connaissances sur ces maladies se sont
élargies, a la faveur d’articles scientifiques explorant les différentes composantes de
ces pathologies, alors méme que grace aux examens d’imagerie modernes, les
thromboses vasculaires pouvaient étre mises en évidence de facon plus précoce,
avant la survenue de complications. Cependant la littérature concernant ces sujets

comporte assez peu d’études présentant un effectif important, suivi sur plusieurs

EL KHADER Salah Eddine 11



Les thromboses vasculaires inhabituelles Mémoire/19

années, tandis que la réalisation d’études controlées n’apparait pas réaliste du fait
de la rareté et de I’hétérogénéité de ces maladies. Aussi il existe encore a I’heure
actuelle de nombreuses incertitudes sur ces pathologies, que ce soit concernant
leurs étiologies, leurs complications, leurs prise en charge thérapeutique et
notamment l'usage des anticoagulants.

Dans ce travail nous proposons de faire le point sur les connaissances
actuelles concernant les thromboses vasculaires inhabituelles a travers uune étude
rétrospective sur 3 ans portant sur 33 cas suivi pour thrombose vasculaire au service
de médecine interne a I’hopital militaire Moulay Ismail a Mekneés dont I'objectif est
de décrire les différentes localisations possible des thromboses vasculaires
inhabituelles, le profil étiologique ,thérapeutique et évolutif des patients et d’évaluer
notamment l'intérét d’un bilan exhaustif systématique dans le diagnostic

étiologique.
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Matériels et méthodes
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l. Matériels et méthodes :

1.Cadre et Type d’étude :

Il s’agit d’'une étude rétrospective portant sur 33 cas suivi pour thrombose
vasculaire au sein du service de médecine interne a I’hopital militaire Moulay Ismail a

Mekneés sur une période de 3 ans de janvier 2016 a décembre 2018.

2.0bjectifs :
— Décrire les différentes localisations possibles des thromboses vasculaires
inhabituelles, les profils étiologique, thérapeutique et évolutif des patients.
— Evaluer notamment [l'intérét d’un bilan exhaustif systématique dans le

diagnostic étiologique.

3.Population étudiée :

Nous avons inclus tous les patients hospitalisés au service de Médecine
interne de I’hopital militaire Moulay Ismail de Meknés pour un épisode de
thromboses vasculaires de localisations ou d’étiologies inhabituelles quelque soit

I’age et le sexe. Ont été exclut les dossiers non exploitables.

4 .Recueil des données :

Les données ont été recueillies a partir des dossiers médicaux archivés des
patients hospitalisés et suivi au service de médecine interne a I'aide d’une fiche
d’exploitation préétablie (voir modele ci -aprés) comportant des données

anamnestiques, cliniques, paracliniques, thérapeutiques et évolutives.
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Les thromboses vasculaires inhabituelles

Mémoire/19

Fiche d’exploitation

1 -ldentité :
2-Age :
3-Sexe :
4-Motif d’hospitalisation :
5-Antécédents :
— Personnels :
*Médicaux :
*chirurgicaux :
*toxiques :
*Gynéco-obstétricaux :

— Familiaux :
6-Histoire de la maladie :
— Signes fonctionnels :

— Délai :
— Signes absents :

7-Examen physique:

8-Bilan biologique:

NFS HB: | VGM: GB: LYMP: | PNN: | PLQ: | HTC:
TP
TCA
Sd inflammatoire | VS: | CRP: | Fibrinogéene :
EPP
EL KHADER Salah Eddine 15
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9-Bilan immunologique :

— Anticorps anti nucléaires :

— Anticorps antiphospholipide :
*Anticoagulants circulants :
*Anticardiolipine :

*Anti B2 GP1
10-Bilan de thrombophilie :

— ProtC:

— ProtS:

— Mutation facteur 5 leinden :

— Mutation Facteur 2 :

— Antithrombine 3 :

Homocysteinemie :

11-Typage HLA B51 :

12-Marqueurs tumoraux :

*Les 2 sexes :
— Alpha Foetoproteine :
- ACE:
- CA19-9:

*Homme : PSA :

*Femme : CA15-3:

CA125 :
13-Bilan radiologique :
— Doppler:

*Siege:

EL KHADER Salah Eddine
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*étendu :

— Angioscanner :

— AngiolRM :
14-Diagnostique retenu :

15-Traitement :
*Anticoagulant :
*Corticoides :
*Immunosuppresseurs :

16-Evolution :

EL KHADER Salah Eddine
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Il. Résultats :

1. Données épidémiologiques :

1.1. Age:

L’age de nos patients varie entre 19 ans et 85 ans avec un age moyen de 43

ans et une prédominance de la tranche d’age de 21 a 40 ans chez 15 patients

représentant 43%.(tableau 1, Figure 1)

Tableau 1: Répartition des patients selon I’age

Minimum

Maximum

Moyenne

Age 19

85

43

16

14

37%
12

10

11%

6%

4
o N |

0-20 21-40 41-60 61-80

81+

B Nombre de patients

Figure 1: Répartition des patients selon I’age

EL KHADER Salah Eddine
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1.2. Sexe:

Notre série d’étude comporte 33 patients dont

20 hommes (61%) et 13

femmes (39%). On note une nette prédominance masculine avec un sex-ratio

Hommes/Femmes de 20/13 soit 1,53. (Tableau 2, Figure 2).

Tableau 2: Répartition des patients selon le sexe

Nombre Pourcentage
Masculin 20 61%
Féminin 13 39%
Total 33 100%

M Sexe féminin

M Sexe masculin

Figure 2: Répartition des patients selon le sexe

EL KHADER Salah Eddine
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2. Données cliniques :

2.1. Antécédents :

Dans notre série les antécédents personnels sont représentés essentiellement
par la maladie veineuse thromboembolique ou atteinte artérielles (antécédents
d’AVCI) dans 5 cas soit 15% , la notion de thromboses récidivantes ( >2 épisodes)
dans 5 cas soit 15%, aphtose a répétition(=3F/an) dans 4 cas soit 12%, facteur de
risque de thromboses(Contraception orale oestroprogestatif, alitement, diabéte et
dyslipidémie) dans 8 cas soit 24%, habitudes toxiques(tabagisme chronique)dans 9
cas soit 27%, maladie chronique connue(maladie de Behcet, SPA ...)dans 5 cas soit
15%.

Par ailleurs, la notion de chirurgie récente, ainsi que les antécédents familiaux
de thromboses n’a été retrouvée chez aucun patient de notre série.

A noter que 6 patients soit 18% n’avaient aucun antécédent particulier.
(Tableau 3, Figure 3, Figure 4)

Tableau 3 : Nombre et pourcentage des patients ayant ou non des antécédents par

rapport au nombre total (=33)

Antécédents . Pourcentage/ au nombre
total des patients (=33)
P: MVTE ou atteinte artérielle 5 15%
P: Thromboses récidivantes 5 15%
P: Aphtose a répétition 4 12%
P: FR de thromboses 8 24%
P: Chirurgie récente 0 0
P: Habitudes toxiques 9 27%
P: Maladie chronique 5 15%
F: Familiaux de thromboses 0 0
A: Aucun antécédent 6 18%

P : personnels, F : familiaux, A : aucun

EL KHADER Salah Eddine 20
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=
o
\D

® Nombre de patients

O = N W B 0N oW

Figure 3 : Répartition des patients selon les antécédents

W P: MVTE ou atteinte artérielle
m P: Thromboses récidivantes
H P: Aphtose a répétition

M P: FR de thromboses

m P: Chirurgie récente

 P: Habitudes toxiques

= P: Maladie chronique

= F: Familiaux de thromboses

A: Aucun antécédents

0

Figure 4 : Répartition des patients selon les antécédents
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2.2. Durée des symptomes et délai avant I’admission :

On note que 15 patients soit 45% ont présenté des symptomes quelques jours

avant I’admission contre 12 patients soit 36% ont présenté des symptomes des mois

avant I’admission et 4 patients soit 12% ont présenté des symptomes pendant des

années avant I’admission.

Par ailleurs, le délai n’a pas été précisé uniquement

6%.(Figure 5, Figure 6)

chez 2 patients soit

16

14

12

10

Jours Mois Sans précision

® Nombre de patients

Figure 5 : Répartition des patients selon la durée des symptomes avant I’admission

M Jours
® Mois
= Année

M Sans précision

Figure 6 : Répartition des patients selon la durée des symptomes avant I’admission

EL KHADER Salah Eddine
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2.3. Localisation de la thrombose : (Tableau 4)

On note que les thromboses veineuses sont les plus fréquentes et
représentent 82% de I’ensemble des thromboses chez 27 patients dont 11F et 16H
contre 15% des thromboses artérielles chez 5 patients dont 3H et 2F et 3% une
thrombose intracardiague chez 1 patient de sexe masculin.(Figure 7, Figure 8,
Figure 9)

Plusieurs localisations de thromboses veineuses ont été observées dans notre
série d’étude par ordre de fréquence : (Figure 10, Figure 11)

- Les Ml chez 11 patients soit 41% des thromboses veineuses dont 6H et 5F.

- Les MS chez 3 patients soit 11% des thromboses veineuses dont 2F et 1H.

— Le tronc porte chez 3 patients soit 11% des thromboses veineuses dont 2H et
1F.

— Les veines cérébrales ou sinus dure mériens (SDM) chez 3 patients soit 11%
des thromboses veineuses dont 2F et TH.

— La VCS chez 4 patients soit 15% des thromboses veineuses dont 3H et 1F.

— La VCI chez 1 patient soit 4% des thromboses veineuses, de sexe masculin.

— La veine splénique chez 1 patient soit 4% des thromboses veineuses, de sexe
masculin.

— La veine centrale de la rétine chez 1 patient soit 4% des thromboses
veineuses, de sexe masculin.

Par ailleurs les thromboses artérielles sont moins fréquentes et ont été observées

dans notre série d’étude par ordre de fréquence au niveau de : (Figure 12, Figure

13)

— L’artere temporale chez 2 patients soit 40% des thromboses artérielles, de

sexe masculin.
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— La carotide externe chez une patiente soit 20% des thromboses artérielles, de
sexe féminin.
— L’artere radiale et cubitale chez 1 patient soit 20% des thromboses artérielles,
de sexe masculin.
— Le tronc cceliaque chez 1 patiente soit 20% des thromboses artérielles, de
sexe féminin.
Au final, 1 seul cas uniguement a été observé de thrombose intracardiaque chez 1
patient de sexe masculin.
A noter que deux localisations concomitantes étaient notées chez 3 patients. Ces
localisations étaient respectivement pour chacun d’entre eux au niveau de la VCI et

I’artere iliaque primitive gauche (1 cas), la veine poplitée droite et gauche (2 cas).
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Tableau 4 : Répartition des patients selon la localisation de la thrombose

Thrombose
Thromboses veineuses Thromboses artérielles intra
cardiaque
Nombre _ )
27 patients (82%) 5 patients (15%) 1(3%)
totale
16 Hommes 3 Hommes THomme
Sexe
11 Femmes 2 Femmes
Différentes Artere La carotide Le tronc Artere
Ml MS TP SDM VCS VClI VS VCR ) )
localisations temporale externe coeliaque | cubitale
Nombre 11 3 3 3(11%) 4 104%) | 1@% | 1(4%) 2 (40%) 1 (20%) 1 (20%) 1 (20%)
totale des 41%) | (11%) | (11%) (15%)
patients
selon la
localisation
Nombre des oH 1H 2H 1H 3H 1H 1H 1H 2H 1F 1F 1H
patients 5F 2F 1F 2F 1F
selon le sexe
et la
localisation
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Figure 7 : Répartition des patients selon la localisation de la thrombose

B Thromboses veineuses
B Thrombose artérielle

 Thrombose intracardiaque

Figure 8 : Répartition des patients selon la localisation de la thrombose
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Figure 9 : Localisation de la thrombose selon le sexe
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Figure 10: Thromboses veineuses : répartition des patients selon la localisation de la

thrombose

EL KHADER Salah Eddine

27



Les thromboses vasculaires inhabituelles Mémoire/19

G
6 -
I;
5 -
mMI
| MS
4 -
mTP
B SDM
3 -
mVvCs
2 2 2
mVCl
2 -
mVvs
1 11
mVCR
1 -
0 . ./
Homme Femme

Figure 11 : Thromboses veineuses : localisation de la thrombose selon le sexe
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Figure 12 : Thromboses artérielles : répartition des patients selon la localisation de

la thrombose
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Figure 13: Thromboses artérielles :localisation de la thrombose selon le sexe

2.4. Signes cliniques selon la localisation de la thrombose:

2.4.1. Thromboses veineuses :

a. Membre supérieur et membre inférieur :

Les signes fonctionnels sont représentés essentiellement par une
augmentation du volume du membre, douleur et impotence fonctionnelle chez la
plupart des patients.

Le signe prédominant est I’cedéme avec un pourcentage de 47% au MI (Présent
chez 9 patients) et 50% au MS (présent chez 2 patients), la douleur et I'impotence
fonctionnelle viennent au 2¢me plan avec un pourcentage respectivement de 37%
(présente chez 7 patients )et 16% (présente chez 3 patients) au Ml ,et 25% au MS

(présentes chez 2 patients : 1 la douleur et I'autre I'lF).(Figure 14, Figure 15)
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Les signes locaux sont représentés essentiellement par la chaleur locale, la
rougeur locale, une diminution du ballottement du mollet, le signe de Homans et
une CVC.

Au MI le signe prédominant est la diminution du ballottement du mollet avec
un pourcentage de 29% (présent chez 5 patients) , la chaleur locale, la rougeur
locale, le signe de Homans et la CVC viennent au deuxiéme plan avec un
pourcentage respectivement de 24% (présente chez 4 patients), 12% (présente chez
2 patients), 18% (présent chez 3 patients pour Le signe de Homans et présente chez
3 patients pour la CVC), au MS on note la présence uniquement de la CVC avec un
pourcentage de 67% (chez 2 patients) et un comblement des creux sus claviculaires
et axillaires avec un pourcentage de 33% (chez 1 patient).(Figure 14, Figure 15)

Les signes généraux sont représentés essentiellement par la fievre, I’asthenie,
I’lamaigrissement et I’AEG.

Les signes prédominant sont la fievre (chez 2 patients) et ’asthénie (chez 2
patients) avec un pourcentage de 33%, I’AEG (chez 1 seul patient) et
I’lamaigrissement (chez 1 patient) viennent au 2 eme plan avec un pourcentage de
17% au MI, au MS on note la présence uniquement de I'AEG chez 1 seul
patient.(Figure 14, Figure 15)

A noter que d’autres signes cliniques ont été observés comme la dyspnée (en
rapport avec I’embolie pulmonaire dans 1 cas), les cephalées et bourdonnement

d’oreille et un syndrome hémorragique.
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Figure 14: Répartition des patients selon le mode de révélation de la thrombose au

niveau des Mi

100% = (Edéme

90% m Douleur

80% Impotence fonctionnelle

70% m Chaleur locale

60% ™ Rougeur locale

50% B Comblement des creux sus
claviculaires et axillaires
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Signes fonctionnels Signes locaux Signes généraux

Figure 15 : Répartition des patients selon le mode de révélation de la thrombose au

niveau des MS
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b. Thromboses veineuses abdominales :

+ Tronc porte :

Les signes cliniques different d’un cas a l'autre et sont représentés
essentiellement par la douleur abdominale dans le 1¢r cas, HSMG et signes d’HTP

dans le 2eme cas, I'ascite, cedemes des Ml et la dyspnée dans le 3¢me cas.(Figure 16)

W Douleurs abdominales
Casn°3

m HSMG

B Ascite

m Dyspnée

Casn°1

e

Figure 16 : Mode de révélation de la thrombose portale selon le cas

<+ La veine cave inférieure(VCI) :

Au niveau de la VCI les signes sont représentés essentiellement par la
dyspnée, ’absence des pouls tibiaux et pédieux avec oedeme lisse du MIG
chez 1 seul patient.

<+ La veine splénigue :

Les signes cliniques sont représentés essentiellement par une AEG, une
douleur osseuse et musculaire de I’hémicorps gauche et des 2 flancs, une

fievre et frissons nocturne chez 1 seul patient.
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C. Sinus dure mériens : (Veines cérébrales)

Les signes cliniques sont représentés essentiellement par les céphalées,
vomissements, la douleur occulaire et le brouillard visuel.

Le signe prédominant est les céphalées d’aggravation progressive, rebelles au
traitement antalgique usuel chez tous les patients(3 cas) avec un pourcentage de
38%, les vomissements chez 2 patients avec un pourcentage de 25%, la douleur
occulaire, le brouilard visuel et la fievre chez 1 seul patient avec un pourcentage de

13%.(Figure 17, Figure 18)

M céphalées

W vomissements

= Douleur occulaire
M Brouillard visuel

M Fievre

Figure 17 : Mode de révélation de la thrombose veineuse cérébrale
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M céphalées
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W Douleurs occulaires
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Figure 18 : Mode de révélation de la thrombose veineuse cérébrale selon le cas

d. La veine cave supérieur (VCS) :

Au niveau de la VCS, les signes cliniques sont représentés essentiellement par
un syndrome cave supérieur : cedéme du visage, du cou, des creux sus claviculaires
et la partie supérieur du thorax ainsi qu’une dyspnée chez 3 patients, une CVC

thoraco-abdominale chez 4 patients ; une AEG chez 1 patient.(Figure 19)

a -
3,5 1

3 A B Edéme
2,5 1 W Dyspnée

2 A mCcvC
1,5 - B AEG

1 -
0,5 A

0 T

Symptdmes

Figure 19 : Mode de révélation de la thrombose de la VCS
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e. La veine centrale de la rétine :

Les signes cliniques sont représentés essentiellement par la baisse de I'acuité
visuelle sans douleur ni rougeur oculaire en regard.

2.4.2. Thromboses artérielles :

a. La carotide externe et I’artére temporale :

Les signes cliniques sont représentés essentiellement par une baisse de
I’acuité visuelle (BAV), des céphalées temporales bilatérales, une claudication de la
machoire, pseudo-polyarthrite rhizomélique (PPR) et cécité bilatérale.

Le signe prédominant est les céphalées chez 3 patients avec un pourcentage
de 33 %, la claudication de la machoire et la BAV chez 2 patient soit 22% , la PPR et

la cecité bilatérale chez 1 seul patient soit 11%.(Figure 20)

9 -
1,8 -
1,6 -
1,4 -
1,2 -

1 - m Artére temporale
0,8 M La carotide externe
0,6
0,4 A
0,2 A

0
Cephalees Claud|cat|0n Cécité
dela bilatérale
machoire

Figure 20 : Différents signes révélant une thrombose de la carotide externe et de

I’artére temporale
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b. Artére cubitale :

Les signes cliniques sont représentés essentiellement par une douleur du
membre, cyanose, anesthésie des extrémités, absence de pouls cubital et présence
de signe d’insuffisance circulatoire dans le territoire de I’artére cubitale chez 1 seul
patient.

c. Tronc ceeliaque :

Les signes cliniques sont représentés essentiellement par une douleur
abdominale intense, des vomissements et une diarrhée liquidienne rebelle au
traitement chez 1 seul patient.

2.4.3. Thrombose intracardiaque :

Les signes cliniques sont représentés essentiellement par un syndrome fébrile

et une altération de I’état général sans autres signes associés.

3. Données paraclinigues :
3.1. Biologie :

3.1.1.Hémogramme :

Tous nos patients ont bénéficié d’une NFS qui a objectivé :

— Une anémie hypochrome microcytaire chez 5 patients avec un taux
d’hémoglobine variant entre 8,6 g/dl et 11 g/dI.

— Une anémie normochrome normocytaire chez 2 patients avec un taux
d’hémoglobine variant entre 6,9 g/dl et 7,1 g/dl dont une arégénérative avec
au médullograme une plasmocytose a 40%.

— Une anémie normochrome macrocytaire chez 2 patients avec un taux
d’hémoglobine variant entre 10,1 g/dl et 12 g/dl et un VGM variant entre 110

um3 et 129 pym 3, on note la présence d’une carence en Vit B12 dans les 2 cas.
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— Une polygolbulie chez 1 seul patient avec un taux d’hémoglobine a 17,9 g/dI
et ’hématocrite a 58,3%.

— Une bicytopénie chez 3 patientes :

v/ lére patiente : anémie a 6,4 g/dl normochrome normocytaire et une
thrombopénie a 46000/mm3. (A noter que cette patiente a une
hyperleucocytose associée a 303000/mm3 et une lymphocytose a
9500/mm3).

v/ 2&me patiente : anémie a 10,3 g/dl normochrome normocytaire et une
leucopénie a 3090/ mm3.

v/ 3éme patiente : anémie a 11g/dl normochrome normocytaire et une
thrombopénie a 63000/ mm3.

— Une hyperleucocytose a PNN chez 8 patients avec un taux de GB variant entre
10640/mm3 et 20380/mm3 et un taux de PNN variant entre 7590/mm?3 et
18270/ mm3.

— Une thrombocytose chez 5 patients avec un taux de PLQ variant entre
596000/mm3 et 1479000/ mm3

— Une thrombopénie chez 4 patients avec un taux de PLQ variant entre
103000/mm3 et 141000/ mm3.

— Une lymphopénie a 800/mm3 chez 1 seule patiente.

— Une lymphocytose a prolymphocyte B a 9500/mm3 chez 1 seule patiente.

3.1.2.Bilan inflammatoire : VS,CRP,Fibrinogéne

Tous nos patients ont bénéficié d’un bilan inflammatoire revenant en faveur
d’un syndrome inflammatoire chez 16 patients soit 48% avec un taux de CRP variant

entre 12,4mg/l et 237 mg/l.(Figure 21)
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Bilan inflammatoire

M positif

M négatif

Figure 21 : Répartition des patients selon le résultat du bilan inflammatoire

3.1.3.Ponction lombaire : (3 cas de thrombose veineuse cérébrale)

Normale dans les 3 cas.

3.2. Bilan immunologique : ( Anticorps anti nucléaires et Anticorps anti

phospholipides)

— 13 patients ont bénéficié d’un bilan immunologique soit 39 % des cas dont 11
sont revenus négatifs soit 85% et 2 positifs soit 15%.(Figure 22)
— lercas:
v' Ac anti nucléaires positifs,
v" Ac anti DNA natif, anti RNP/SM, anti SSA et anti SBB sont positifs,
v Ac antiphospholipides (Anticoagulants circulants lupiques,
anticardiolipine et anti-B2 GP1) positifs.

— Le 2 eme cas : les anticoagulants circulants lupiques sont les seuls Ac positifs.
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M Positif
W Négatif

Figure 22 : Répartition des patients ayant bénéficié d’un bilan immunologique(13

patients) selon le résultat du bilan

3.3. Bilan de thrombophilie : (Prot C, Prot S, Mutation facteur 5 Leinden,

Mutation facteur 2, Antithrombine 3, Homocystéinémie)

11 patients ont bénéficié d’un bilan de thrombophilie dont 4 sont revenus normaux
et 7 présentant :

— Une hyperhomocystéinémie dans 5 cas dont les valeurs sont : 23,42 ymol/I,
25,50 pmol/l et 94,52 pmol/l. (Valeurs normales: 5,46 pmol/l /16,20
umol/l) et dont 4 sont secondaires a une carence en vitamine B12.

— Une mutation JAK2, dans 1 cas.

— Une mutation du facteur 5 de Leiden dans 1 seul cas.

3.4. Typage HLA B51 :

Réalisé chez 2 patients uniquement avec un résultat négatif.

3.5. Marqueurs tumoraux :

Réalisés chez 13 patients dont 9 sont revenus négatifs et 4 positifs : ACE+++

dans les 4 cas, AFP et ACE dans 1 seul cas.
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3.6. Bilan radiologique :

3.6.1.Doppler :

18 patients ont bénéficié d’un doppler de siege différent selon la
symptomatologie permettant ainsi de poser le diagnostic de thrombose en précisant
le siege et ’étendu dans 15 cas.

3.6.2. Angioscanner/ TDM(Selon la localisation) :

— L’angioscanner a été réalisé chez 5 patients permettant de poser le diagnostic
de thrombose ainsi que le siege et I’étendu dans les 5 cas.

— A noter que la TDM (selon la localisation : cérébrale, abdomino pelvienne...) a
été réalisée chez 6 patients et a permis de poser le diagnostic de thrombose
en précisant le siege et I’étendu ainsi qu’une éventuelle étiologie possible.

3.6.3. AngiolRM :
Réalisé chez 4 patients permettant de poser le diagnostic de thrombose en
précisant le siege et I’étendu dans les 4 cas.

4, Diagnostic étiologique retenu :

L’enquéte étiologique a été réalisé chez tous les patients et a révélé

principalement : (Figure 23, Figure 24)

La maladie de Behcet dans 9 cas soit 27%.

— Lupus avec syndrome des antiphospholipides secondaire dans 1 cas soit 3%.

— Une Maladie inflammatoire chronique de [Ilintestin: une rectocolite
hémorragique (RCH) dans 1 seul cas soit 3%.

— Mutation du facteur 5 Leiden dans 1 cas soit 3%.

— Une hyperhomocystéinémie dans 5 cas soit 15% (dont 4 sont secondaires a

une carence en Vit B12).

— Une thrombocytémie essentielle par mutation JAK2 dans 1 cas soit 3%.
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— Un syndrome des antiphospholipides dans 1 cas soit 3%.

— Une cause néoplasique : leucémie, lymphome de Hodgkin, et myélome
multiple dans 3 cas soit 9%.

— Maladie d’Horton dans 3 cas soit 9%.

— Pose d’un cathéter veineux central dans 1 cas soit 3%.

— Splénéctomie totale avec thrombocytose dans 1 cas soit 3%.

— Grossesse (A noter que le bilan immunologique et de thrombophilie sont

négatifs) dans 1 cas soit 3%.

La cause est restée indéterminée dans 5 cas soit 15%.
NB : L’étude des dossiers a notre disposition n’a pas de retrouvé de cas de néoplasie

solide, tres probablement parce que les malades sont transférés au service

d’oncologie médicale avec leurs dossiers.
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Figure 23 : Répartition des patients selon I’étiologie de la thrombose

EL KHADER Salah Eddine 41



Les thromboses vasculaires inhabituelles

Mémoire/19

3%

3%
3%

H Maladie de Behcet

B | upus avec SAPL 2

M Splénéctomie

B Mutation facteur 5 Leiden
B MICI: RCH

B Grossesse

3% W Hyperhomocystéinémie

B thrombocytémie essentielle

1 Cause néoplasique

B Maladie d'Horton

M Pose d'un catheter veineux
central

™ Sd des antiphospholipides

Cause indéterminée

Figure 24 : Répartition des patients selon I’étiologie de la thrombose
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5. Traitement et évolution :

— Tous nos patients soit 33 patients (100%) ont recu une anticoagulation a visée
curative a base de I’Acénocoumarol, le Rivaroxaban ou I’héparine de bas poids
moléculaire (HBPM) : Enoxaparine sodique, ceci parallelement au traitement

étiologique (Immunosuppresseur, corticothérapie, Vitamine B12...).(Figure 25)

100% -
90% -
80% -
70% -
60% -
50% -
40% -
30% -
20% -
10% -
0%

m Anticoagulation a visée
curative

Figure 25 :Nombre de patients ayant recu une anticoagulation a visée curative

L’évolution était favorable dans 21 cas soit 64% avec une bonne amélioration
clinique et paraclinique : reperméabilisation du vaisseau thrombosé.(Figure 26,
Figure 27)

Par ailleurs, I’évolution était marquée par la persistance de la thrombose
malgré le traitement anticoagulant a visée curative et le traitement étiologique chez

3 patients soit 9% et I'apparition de complications (extension de la thrombose,
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survenue d’une nouvelle thrombose a distance de la localisation initiale, survenue
d’une embolie pulmonaire) chez 4 autres patients soit 12% : (Figure 26, Figure 27)

- La survenue d’une thrombose de la partie distale de I’artere splénique étendue
sur environ 25mm avec infarctus massif de la rate chez 1 patiente dont le
diagnostic est un infarctus mésentérique par occlusion du tronc ceeliaque,
apres mise en route du traitement on note une reperméabilisation de I’artere
splénique avec une petite rate séquellaire.

- La découverte d’une occlusion de la veine centrale de la rétine a I’examen
ophtalmologique qui s’est compliquée par la suite d’un glaucome
néovasculaire chez 1 patient dont le diagnostic est un Angiobehcet :
thrombophlébite fémorale droite récidivante, mis par la suite sous injection
d’anti-angiogénique avce bolus d’endoxan.

- La survenue d’une embolie pulmonaire chez 2 patients soit, I'une compliquant
une thrombose sur cathéter veineux central et I’autre une thrombose surale
droite.

L’évolution était indéterminée chez 5 de nos patients soit 15%.(Figure 26, Figure 27)
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Figure 26 : Répartition des patients selon le type d’évolution
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Figure 27 : Répartition des patients selon le type d’évolution
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6. Tableau récapitulatif :

Tableau 5 : Récapitulatif

Antécédents particuliers de
(Thrombose récidivante ou N . .
Localisation de la Etiologie de la . "
Age | Sexe MVTE, aphtose buccale, Particularités
maladie chronique connue : thrombose thrombose
Behcet par exemple)
Membre supérieur droit :

Patient 1 | 55ans | M Non Veine hun.q‘erale, veine Indéterminée Locallsatlon. inhabituelle d,e_la
sous Claviere et veine thrombose : membre supérieur
juqgulaire interne droites

Localisation et étiologie
Membre subérieur inhabituelles de la thrombose :
auche : Vel?ne axillaire et | Lymphome de ~Membre supérieur

Patient 2 | 34ans F Non ga ' s ymph —-Cause néoplasique de la
veine sous Claviere Hodgkin . -

auches thr(?mbose : Thrombophlébite
9 révélant un Lymphome de
Hodgkin
Membre supérieur Localisation inhabituelle de la
. . gauche :Veine céphalique, | Maladie de thrombose :
Patient 3 | 19ans F Oui basilique et ulnaire Behcet -Membre supérieur
gauches
Cathéter veineux
central . .
Patient 4 | 48ans F Non VCS N.B : présence Locallsatlon. inhabituelle de la
d’une thrombose : VCS
thrombocytose
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-Membre inférieur : veine
fémorale droite et ses
afférentes, lors de

Localisation concomitante et

Patient 5 |3lans| M Oui I’évolution le patient a gllear:agée de inhabituelle de la thrombose :
présenté une thrombose S -VCR+VFD
au niveau de la veine
centrale de la rétine.
Hyperhomocys- Etiologie inhabituelle de la
Patient 6 | 55ans | M Non Me_smbre in_fé,rieur gauche : | téinémie par thrombose : o
veine poplité carence en Hyperhomocystéinémie par
vitamine B12 carence en Vit B12
Membre inférieur droit : Etiologie inhabituelle de la
: . Hyperhomocys- _
veine surale droite avec téinémie par thrombose :
Patient 7 | 84ans F Non apparition d’une embolie Hyperhomocystéinémie par
pulmonaire lors de carence en carence en vitamine B12
s 2 . vitamine B12
I’évolution
Localisation et étiologie
inhabituelles de la thrombose :
Membre inférieur droit et -Membre inférieur droit et
gauche : veine poplitée Maladie de gauche : thrombophlébite
Patient 8 | 44ans | M Oui droite et gauche Behcet poplité bilatérale précédant la
(thrombophlébite s poussée aphteuse permettant de
bilatérale) retenir le diagnostic de Maladie
de Behcet
Membre inférieur gauche: Etiologie inhabituelle
Patient 9 | 59ans F Non veine iliague externe, Leucémie néoplasique de la thrombose :

veine fémorale commune
et veine poplitée

Thrombophlébite révélant une
Leucémie a prolymphocyte B.
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Membre inférieur gauche:

Etiologie inhabituelle
néoplasique de la thrombose :
Thrombophlébite révélant un

Patient 10 | 39ans Non Y Myélome multiple . R . . .
veine iléo fémorale gauche myélome a chaine légére associé
a la présence d’anticoagulant
circulant de type lupique.
localisation bilatérale
concomitante inhabituelle de la
Membre inférieur droit et thrombose :
. . gauche : veine poplitée droite . -Membre inférieur droit et
Patient 11 | 40ans Oui et gauche(Thrombophlébite Maladie de Behcet gauche : thrombophlébite
bilatérale) poplitée bilatérale
-Maladie de Behcet
. , Membre inférieur droit Lupus avec SAPL EFIOJOgI.e d? la thrombose
Patient 12 42 Oui (récidivante) secondaire révélatrice :
Lupus avec SAPL secondaire
es _ Maladie de Behcet | localisation inhabituelle de la
Membre inférieur gauche: o _
. , L NV N.B : présence thrombose :
Patient 13 | 30ans Oui veine iliaque gauche isolée : , L e
TVP proximale isolée d’une —Velne: iliaque gauche isolée :
thrombocytose TVP pélvienne
Membre inférieur gauche: Splénéctomie Etiologie de la thrombose :
Patient 14 | 27ans Oui (Splénéctomie totale) | veine fémorale commune totale avec Splénéctomie avec
gauche thrombocytose thrombocytose
L. Etiologie inhabituelle de la
es Hyperhomocystéi- _
: : Membre inférieur gauche S thrombose :
Patient 15 | 85ans Oui P némie par carence .
(récidivante) . : Hyperhomocystéinémie par
en vitamine B12 . .
carence en vitamine B12
Tronc porte étendue a la Localisation et étiologie
bifurcation porte et ses Hyperhomocystéi- | inhabituelles de la thrombose :
Patient 16 | 30ans Non branches droite et gauche niémie par carence | -Tronc porte

ainsi qu’au confluent spléno-
mésaraique

en vitamine B12

-Hyperhomocystéinémie par
carence en vitamine B12
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Non, mais contexte de
grossesse (sd
oedémateux ascitique

En rapport avec la
grossesse( A noter
que le bilan

Localisation inhabituelle de la

Patient 17 n Tron r ) .
atient 33ans pendant la grossesse et onc porte immunologique et | thrombose : tronc porte.
persistant 2 semaines du de thrombophilie
post partum) sont négatifs)
. . o Localisation inhabituelle de la
Patient 18 | 32ans Non Tronc porte Indéterminée _
thrombose : Tronc porte
Sinus longitudinal supérieur Localisation rare de la
Patient 19 | 25ans Oui ongitug P Maladie de Behcet | thrombose :
et le sinus latéral droit : .
-Sinus dure-mérien
Sinus latéral supérieur et Thrombocytémie !_ocalllsatlon et étiologie )
. . : L . inhabituelles de la thrombose :
Patient 20 | 49ans Non veines corticales pariétales essentielle par . ..
supérieurs mutation JAK?2 -Sinus dure-meriens
-Thrombocytémie essentielle
Localisation et étiologie
. in ransver igmoi inhabituell la throm :
Patient 21 | 22ans Non Sinus transverse et sigmoide RCH .ab tuelles dg .at ombose
gauche -Sinus dure-mériens
-RCH
Patient 22 | 60ans Oui Vglr!e.cave supérieure Indéterminée Locallsatlor.I inhabituelle de la
(récidivant) thrombose: VCS
Localisation inhabituelle de la
Patient 23 42 Oui Vezlr?e-cave superieure Maladie de Behcet thrombose:
ans (récidivant) -VCS
Localisation et étiologie
: 40 . L Mutation du inhabituelles de la thrombose:
Patient 24 Non Veine cave supérieure .
ans facteur 5 Leiden -VCS

-Mutation du facteur 5 Leiden
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Patient 25

60
ans

Oui

Veine cave inférieure

Maladie de Behcet

Localisations inhabituelle de la
thrombose veineuse et artérielle:
VCI et artere iliaque primitive
gauche

-Maladie de Behcet

Patient 26

38
ans

Non

Veine splénique

Indéterminée

Localisation inhabituelle de la
thrombose: veine splénique

Patient27

25

Non

Veine centrale de la
rétine

Maladie de Behcet

Localisation et étiologie
inhabituelles de la thrombose :
-VCR

-Maladie de Behcet

Patient 28

61

Non

Tronc coeliaque

Hyperhomocystéi-
némie

Localisation et étiologie
inhabituelles de la thrombose:
-Tronc ceeliaque
-Hyperhomocystéinémie

Patient 29

80

Non

Carotide externe
droite

Maladie de Horton
N.B: présence d’une
thrombocytose

Localisation et étiologie
inhabituelles:

-CED

—-Maladie de Horton

Patient 30

63

Non

Artére temporale

Maladie de Horton

Localisation rare de la thrombose:
-Artere temporale
-Maladie de Horton

Patient 31

66

Non

Artere temporale

Maladie de Horton

Localisation rare de la thrombose:
-Artere temporale
-Maladie de Horton

Patient 32

46

Non

Artére cubitale

Indéterminée

Localisation inhabituelle de la
thrombose : artere cubitale

Patient 33

28

Oui

Intra cardiaque

- Syndrome des
antiphospholipides

Localisation et étiologie
inhabituelles de la thrombose:
-Intracardiaque

-SAPL
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l1l. Discussion :

La discussion développera les données de la littérature, et certains articles
particulierement intéressants seront détaillés, d’autres ne seront repris que dans les
tableaux récapitulatifs. La revue de la littérature a été effectuée par recherche dans
les banques de données disponibles (PubMed, MedLine, sciencedirect). Il est difficile
de faire la comparaison de nos résultats avec ceux de la littérature point par point,
car toutes les études n’ont les mémes objectifs que les nodtres. De ce fait nous
discuterons surtout les différentes localisations inhabituelles des thromboses ainsi
que les différentes étiologies pouvant en étre responsables.

Les thromboses vasculaires de localisation ou d’étiologies inhabituelles sont
peu fréquentes, elles apparaissent le plus souvent sur une anomalie sous-jacente.
Une recherche étiologique exhaustive doit étre systématique et conditionne la durée

de I'anticoagulation.

1. Données épidémiologiques :

1.1. Age:

Les thromboses vasculaires inhabituelles peuvent survenir a tout age.

Dans notre série, I’age du diagnostic varie entre 19 ans et 85 ans avec un age
moyen de 43 ans.

Une étude menée en Algérie par N. Hamzaoui et al (3) avait trouvé un age
moyen de 44 ans avec des extrémes d’age allant de 17 a 74 ans.

Une autre étude menée en tunisie par N.H. Guediche et al (6) avait trouvé un

age moyen de moyen de 51,3 ans avec des extrémes d’age de 17 a 78 ans.
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Tableau 6 : Comparaison de I’age du diagnostic selon différentes séries de la

littérature.
Série Nombre de cas Age moyen Extremes ages
N. Hamzaoui et al (3) 20 44 ans 17 ans-74 ans
N.H. Guediche et al (6) 30 51,3 ans 17 ans -78 ans
Notre série 33 43 ans 19 ns-85 ans

1.2. Sexe:

Dans notre d’étude 61% des patients étaient des hommes avec un sexe ration

de 20H/13F ce qui concorde avec la littérature.

Tableau 7 : Comparaison du sexe selon différentes séries de la littérature.

Nombre Nombres de Pourcentage du
Auteur . :
d’hommes femmes sexe predominant
N. Hamzaoui et al (3) 12 8 60%
N.H. Guediche et al (6) 20 10 67%
Notre série 20 13 61%

2. Thromboses veineuses :

Dans notre série la thrombose est veineuse dans 82% des cas.

N. Hamzaoui et al (3) ont rapporté que la thrombose est veineuse dans 80%
des cas.

La thrombose veineuse profonde (TVP), classiquement localisée aux membres
inférieurs, est indissociable de sa complication immédiate qui est I’embolie
pulmonaire (EP), ce qui justifie le concept de maladie veineuse thrombcembolique

(MVTE).
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D’autres localisations de TVP, bien que plus rares, peuvent survenir et sont

classiquement appelées thromboses veineuses profondes de siege insolite ou

inhabituel.

Tableau 8 : Comparaison des différentes localisations de thromboses veineuses

observées au cours de notre étude avec les différentes séries de la littérature

Nombre de cas selon I’étude
Localisations de la Ben Salah, R Sadki, | et .
_ Boukhris I, .
thrombose veineuse et al(7) al(8) Notre série
et al(9)
MlI 278 140 236 11
MS 19 - 8 3
Tronc porte 10 32 18 3
Sinus dure-meériens 10 9 6 3
VCS - 3 4
16
VCI - 8 1
Veine splénique - - - 1
Veine central de la : :
rétine

2.1. Localisations inhabituelles :

Rares mais souvent révélatrices d’affections thrombogenes satellites d’un
processus, infectieux, auto-immun ou néoplasique, les TV de sieges singuliers
représentent aujourd’hui des motifs d’hospitalisation fréquents. Leur prise en
charge précoce conditionne en partie leur pronostic.(3)

Plusieurs localisations inhabituelles de thromboses veineuses ont été observé
dans notre série d’étude et sont representés essentiellement par: les membres
inférieurs dans 3 cas (2 thrombophlébite bilatérale des membres inférieurs et 1
thrombophlébite proximale), les membres supérieurs dans 3 cas, le tronc porte dans

3 cas, les veines cérebrales dans 3 cas, la VCS dans 4 cas, la VCl dans 1 cas, la veine

splénique dans 1 cas, la veine centrale de la rétine dans 1 cas.
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Tableau 9 : Comparaison des localisations inhabituelles des thromboses veineuses

selon différentes séries de la littérature

Localisations Nombre de cas selon I’étude
inhabituelles de N. N.H.
W. Skouri et | N.Lanasri et Notre
la thrombose | Hamzaoui et | Guediche L.
) al (10) al(11) série
veineuse al (3) et al (6)
Membres
) 17 12 17 3 3
superieurs
Tronc porte - 11 14 4 3
Veines
o - 3 8 3 3
cérébrales
VCS 4 - - 4
9
VClI - 2 - 1
Veine splénique - 1 - - 1
Veine centrale 5 :
de la rétine

2.1.1. Membres supérieurs :

Si durant longtemps les thromboses veineuses des membres supérieurs ont
été considérées comme rares et de pronostic bénin, le tableau actuel semble
différent. Elles constituent environ 10 % de l'ensemble des thromboses veineuses.
Elles sont d'autant plus fréquentes que I'on s'intéresse a une population
hospitaliere pouvant représenter jusqu'a 30 % du total des thromboses. Leur
incidence a augmenté en parallele avec l'utilisation des voies centrales pour
atteindre des chiffres de I'ordre de 0,1 a 4 %. Dans notre série les thromboses du
membre supérieur constituent 11% (3 cas) de I’ensemble des thromboses veineuses

ce qui concorde avec la littérature.(12)
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a. Localisations :

Selon M.Somai et al (13) la thrombose intéressait la veine humérale dans 41 %
des cas, axillaire et sous—-claviere dans 58 % des cas chacune, jugulaire interne dans
35 % des cas et le tronc brachiocéphalique dans deux cas. Elle était superficielle
dans 47 % des cas.

Selon I’étude de L. Drouin et al (14) 50 % des TVMS intéressaient le réseau
superficiel. La veine basilique brachiale était la seconde localisation la plus
fréqguente. Ceci peut étre expliqué par l'utilisation importante de cathéters centraux
a insertion périphérique (PICC Line) qui sont implantés de facon préférentielle dans
cette veine. Dans cette étude, les TVS survenaient plus fréquemment en présence
d’un dispositif endoveineux ; dans 65 % des cas il s’agissait d’un cathéter veineux
périphérique ; un seul patient présentait une extension au réseau veineux profond.
Certaines hypotheses peuvent étre avancées pour expliquer ces phénomenes comme
I'importance de la réduction de la lumiere circulante dans des veines de petit calibre,
le fait qu’il existe des traumatismes endothéliaux répétés en raison des difficultés
de fixation de ce matériel au niveau cutané et d’une moindre vigilance des équipes
médicales quant a ce type de dispositif par rapport aux PICC Line et aux autres
cathéters veineux centraux.

Dans notre série la thrombose intéressait la veine axillaire et sous claviere
gauches dans 1 cas, la veine humérale, sous clavieres et la jugulaire interne droites
dans 1 cas et la veine céphalique basilique et unlaire gauches dans 1 cas.

Dans la littérature, la plupart des études ont décrit les thromboses veineuses
proximales notamment dans deux grandes séries de 300 et 598 patients : 23 %
étaient localisées au tronc veineux innominé (15), de 53,7 a 78,1 % a la veine sous-
claviere (15,16), 35,7 % a la veine axillaire (15) et 13,4 % au niveau de la veine

jugulaire interne (16).
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b. Manifestations clinigues :

Une étude menée par M.Somai et al (13) a rapporté que les manifestations
cliniques étaient dominées par I'cedeme (70 %), les douleurs (64 %) et les signes
inflammatoires locaux (35 %). Une circulation veineuse collatérale thoracique était
observée dans deux cas et la fievre dans un cas.

Une étude menée par Y. Benhamou et al (17) a rapporté que les manifestations
cliniques habituellement évocatrices d’'une TVP du membre supérieur sont
essentiellement un cedéme du bras, un comblement du creux sus-claviculaire (76-
98 %) et une douleur (43-86 %). Parfois, la symptomatologie est précédée par des
épisodes d’cedéme intermittent de la main ou du membre témoin de la compression
veineuse positionnelle. Une circulation veineuse collatérale superficielle (23-80 %)
peut se développer au niveau de I’épaule et de la paroi thoracique par ouverture des
shunts entre les territoires veineux du bras et les veines intercostales. Une
érythrocyanose unilatérale (30-55 %) et la palpation d’un cordon veineux induré et
sensible (13-17 %) peuvent compléter le tableau clinique. La fievre est rare et doit
faire évoquer en premier lieu un processus inflammatoire sous-jacent (18,19). Les
signes cliniques peuvent néanmoins étre totalement absents et par conséquent la
thrombose veineuse peut passer totalement asymptomatique, en particulier, celles
survenant en présence d’un cathéter veineux central (20). L’incidence de ces
thromboses asymptomatiques est de 25 %. De facon exceptionnelle, la TVP du
membre supérieur peut étre révélée par des symptomes insolites tels que des
paresthésies ou des céphalées.

L’étude menée par L. Drouin et al (14) a rapporté que les manifestations
cliniques sont representées essentiellement par un Syndrome cave supérieur

(100%), Cordon induré (81,5%), Circulation veineuse collatérale (80%), Erythéme
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(52,8%), Douleur (43,9%), (Edeme (36,5%), Dysfonction de la voie veineuse (26,3%),
et Fievre (25,8%).

Dans notre série les manifestations cliniques sont représentées
essentiellement par 'oedeme qui est le signe prédominant dans 50% des cas, la
douleur et I'impotence fonctionnelle (25% pour chaque signe), la CVC (67%) et le

comblement des creux sus claviculaires et axillaires (33%).

Tableau 10 : Comparaison des manifestations cliniques révélant une thrombose

veineuse du membre supérieur selon les différentes séries de la littérature

Manifestations M.Somai et al | Y. Benhamou | L. Drouin et L
.. Notre série
cliniques (13) et al(17) al (14)
(Edeme 70% - 36,5% 50%
Douleur 64% 86% 43,9% 25%
Impotence
_ 25%

Fonctionnelle
Sd cave supérieur - - 100% -
Signes
inflammatoires 35% - 52,8% -
locaux
CVC 2 cas 80% 80% 67%
Comblement du
creux sus

_ _ - 98% - 33%
claviculaires et
axillaires
Cordon veineux - 17% -
Fievre 1 cas - 25,8% -
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L’étude de L. Drouin et al (14) rappelle que la plupart des signes cliniques
associés au TVMS ont une sensibilité médiocre, que ce soit pour les TVP comme
pour les TVS.

Certaines manifestations cliniques, a type d’obstruction veineuse comme le
syndrome cave supérieur ou la présence d’'une CVC ont de forte spécificité,
respectivement de 100 % et de 99,5 % pour les TVP. Au cours des TVS, la présence
d’une CVC a une spécificité de 99 %. De plus, les manifestations obstructives ont
une forte valeur prédictive positive (VPP), de 100 % pour les syndromes caves
supérieurs et 88,9 % pour les CVC au cours des TVP. Les manifestations
inflammatoires comme I’érytheme et la fievre ont des VPP médiocre. Pour les TVS, le
seul signe ayant une bonne VPP est la présence d’un cordon induré. Ces données
mettent en évidence que les signes locorégionaux sont des éléments a prendre en
compte lors des suspicions de TVMS ; alors que les signes généraux comme la
fievre, ’'cedeme ou les douleurs peuvent également étre rapportés aux pathologies
sous—jacentes que présentent ces patients.

En cas de difficulté diagnostique, des scores prédictifs comme celui de
Constans ont été élaborés (21). De facon plus récente, un algorithme décisionnel
utilisant les signes cliniques, les d-dimeres et I’écho-Doppler, a été proposé pour
exclure de maniere formelle une TVMS (22).

c. Etiologies :

L’étude menée par M.Somai et al (13) a rapporté que les étiologies étaient
dominées par les néoplasies (4 cas) : cancers broncho-pulmonaires dans deux cas,
tumeur hypophysaire et maladie de Vaquez dans un cas chacun. Les maladies
inflammatoires étaient a l'origine de TVP du MS dans 3 cas : maladie de Crohn,

maladie de Behcet et de Takayasu. Les traumatismes et le cathétérisme veineux et
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étaient imputables dans respectivement un et deux cas. Une thrombophilie
constitutionnelle (déficit en protéine S) était retenue dans un cas et un érysipele du
MS dans deux cas. Quatre patients avaient une thrombose idiopathique.

L’étude menée par L. Drouin et al (14) a rapporté la présence d’un dispositif
endoveineux homolatéral a la thrombose dans 200 cas, une hémopathie maligne
dans 109 cas, une leucémie aigué dans 39 cas, un lymphome dans 39 cas, un
myélome dans 19 cas , Syndrome myélodysplasique dans 5 cas, Syndrome
myéloprolifératif dans 7 cas, Sepsis dans 51 cas, Néoplasie solide dans 50 cas,
aucun cas de thrombose idiopathique n’a été rapporté.

Dans notre série les étiologies étaient représentées par la maladie de Behcet
dans 1 cas, un lymphome de Hodgkin dans 1 cas et idiopathique dans 1 cas.

Depuis I’observation initiale d’Armand Trousseau, en 1868, d’une relation
entre cancer et thrombose, de nombreuses études ont confirmé le lien étroit entre
pathologies malignes et maladie veineuse thrombo-embolique. L’incidence annuelle
de la maladie thromboembolique chez les patients souffrant d’un cancer est évaluée
a 1/200 et il est admis que I’existence d’un cancer multiplie par quatre le risque de
thrombose par rapport a la population générale et par six en cas de chimiothérapie
associée (23,24). Plus rares sont les études ciblées sur les TVP des membres
supérieurs, mais les pathologies malignes y également sont considérées comme un
facteur de risque majeur de TVP en dehors de toute pose de chambre implantable
(25,26). Ainsi, dans I’étude Multiple Environmental and Genetic Assessment (Mega),
179 patients porteurs d’une TVP du membre supérieur ont été comparés avec 2399
témoins. En présence d’un cancer actif, le risque de TVP du membre supérieur était
18 fois plus élevé qu’en I’absence de cancer actif. Ce risque diminuait a 7,7 lorsque

toutes les formes de néoplasies étaient prises en compte (cancers actifs et inactifs)
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(25). Il s’agissait principalement d’hémopathies (surtout lymphomes), de carcinomes
bronchiques et mammaires, ainsi que de cancers digestifs, prostatiques et ovariens
(27). Les facteurs incriminés au cours des néoplasies sont représentés par la stase
locale, I’envahissement de la paroi veineuse par la tumeur ou ses métastases
(27,28). Néanmoins, les cellules tumorales peuvent également activer directement
les protéines du systeme de coagulation ou de la fibrinolyse et des cellules
intervenant dans I’hémostase, induisant un état d’hypercoagulabilité. Enfin, des cas
de TVP tardives engendrées par une fibrose de la paroi veineuse aprés radiothérapie
ont été signalés (29).

Les manifestations vasculaires de la maladie de Behcet consistent, au niveau
veineux, en des phlébites superficielles et profondes (jusqu’ 30 a 40 % selon les
séries) de siege inhabituel (veine cave, veines sus-hépatiques, veines cérébrales,
membre supérieur). Elles peuvent étre inaugurales. Pour expliquer les thromboses
veineuses, deux mécanismes sont proposés : la vascularite pouvant toucher les gros
troncs veineux et I’hypercoagulabilité sanguine. L’état d’hypercoagulabilité sanguine
de la maladie de Behcet serait dd a une inhibition du pouvoir fibrinolytique du sérum
et a une augmentation de I’agrégabilité plaquettaire.

L’étude de L. Drouin et al (14) rappelle que les TVMS surviennent le plus
souvent dans des contextes cliniques particulier : hémopathie maligne, infection
évolutive ou néoplasie solide. Pour les TVP comme pour les TVS, un dispositif
endoveineux est presque toujours présent (de 87,5 a 97,5 % des cas).

Les TVP des membres supérieurs constituent un véritable challenge,
principalement dans I’approche étiologique. Les explorations disponibles sont

nombreuses et doivent étre discutées soigneusement.

EL KHADER Salah Eddine 60



Les thromboses vasculaires inhabituelles Mémoire/19

d. Traitement :

Le traitement des TVP des membres supérieurs est moins bien codifié que
celui des TVP des membres inférieurs. Néanmoins, il repose sur les mémes principes

traitement anticoagulant, traitement du facteur favorisant et prévention du
syndrome post thrombotique. (17)

Nos 3 patients ont recu un traitement anticoagulant a visée curative ainsi
gu’'un traitement étiologique et dont I’évolution était favorable dans 1 cas et
indeterminée dans 2 cas.

L’absence d’études thérapeutiques randomisées ne permet pas encore de
définir une prise en charge consensuelle.

2.1.2.Sinus dure-mériens :

La thrombose veineuse cérébrale (TVC) est une affection vasculaire
thrombotique rare représentant dans une étude 10 % des cas de MTEV (30) mais
grave par rapport aux sites habituels de thromboses. Elle touche avec prédilection la
femme jeune. Elles sont caractérisées par leurs polymorphismes cliniques et
radiologiques. Son diagnostic implique le recours a I’Angio-IRM et impose la mise
en route en urgence d’un traitement anticoagulant et la réalisation d’une enquéte
étiologique orientée par le contexte clinique. (31)

3 patients de notre série avaient présentés une thrombophlébite cérébrale ce
qui représente 11 % de I’ensemble des thromboses veineuses dont 1 homme et 2
femmes (agés de 29 ans et 49 ans).

a. Localisation :

Une étude menée par Allroggen H et al (32) a rapporté que les principaux
sinus veineux cérébraux atteints de thrombose sont le sinus sagittal supérieur (72%)

et les sinus latéraux (70%).

EL KHADER Salah Eddine 61



Les thromboses vasculaires inhabituelles Mémoire/19

Une autre étude menée par F. Arbia Boudjelthia et al (33) a rapporté une
atteinte des sinus latéraux chez 42 % des cas, du sinus sagittal dans 38 %, du sinus
longitudinal supérieur et du sigmoide droit chez le reste des cas. Plus de 2 sinus
atteints chez plus de 47 % des cas.

Dans notre série le sinus transverse et sigmoide étaient atteint dans 1 cas, le
sinus longitudinal supérieur et le sinus latéral droit dans 1 cas ( figure 28, 29), le
sinus latéral supérieur et veines corticales pariétales supérieurs dans 1 cas. De ce
fait on remarque que les sinus latéraux sont atteints dans les 2/3 des cas ainsi que

tous nos patients ont plusieurs sinus atteints a la fois soit 100% des cas.
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Figure 28 : IRM cérébrale en T2 coupe axiale objectivant une thrombophlébite

intéréssant le sinus longitudinal supérieur.
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Ex: Oct 31 2014

No ¥0I

1.4mm /0,70sp
DFDY 24,0 cm

Figure 29 : Angio-IRM cérébrale, acquistion TOF 3D, objectivant une

thrombophlébite du sinus longitudinal supérieur et latéral droit.
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b. Manifestations cliniques :

Les manifestations cliniques des TVC sont tres polymorphes et souvent
trompeuses, leur diagnostic précoce est possible grace aux techniques modernes
d’imagerie cérébrale notamment I'imagerie par résonance magnétique (IRM) et
I’angiographie par résonance magnétique (ARM).

L’étude menée par F. Arbia Boudjelthia et al (33) a rapporté que Les signes
inauguraux sont divers, dominés par des céphalées chez 89 % des cas et des
troubles moteurs dans 43 % des cas, un syndrome d’hypertension intracranienne
(HIC) chez 38 % des cas, enfin un cedeme papillaire a été retrouvé chez plus de 70 %
des cas.

Une étude menée par Rabiaa Meddour (31) rapporte que les signes cliniques
sont des céphalées (100 %) intégrées dans un syndrome d’HIC (15 %), des signes
neurologiques variables (62,5 %) associés a des convulsions (31 %). On note la fievre
dans 16 % des cas.

Une étude menée par Amina Chentouf et al (34) a rapporté que les principaux
signes inauguraux étaient les céphalées (88,8 %), les troubles visuels (50 %), les
crises d’épilepsie (44,4 %) et le déficit moteur (44,4 %).

Dans notre série les manifestations cliniques étaient représentées par les
céphalées comme signe prédominant (38%) ce qui rejoint les données de la
littérature, les vomissements (25%), la douleur oculaire, le brouillard visuel et la

fievre (13%).
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Tableau 11 : Comparaison des manifestations cliniques révélant une

thrombophlébite cérébrale selon les différentes séries de la littérature

par F. Arbia Amina
Manifestations o Rabiaa L
o Boudjelthia et al Chentouf et | Notre série
cliniques Meddour (31)
(33) al (34)

Céphalées 89% 100% 88,8% 38%
Syndrome d’HTIC 38% 15% 25%
Signes
neurologiques 43% 62,5% 44.4% -
variables
Convulsion 31% 44 4% -
Signes occulaires >70% 50% 26%
Fievre 16% 13%

Malgré son faible taux d’incidence et la diversité de ses manifestations
cliniques, la TVC est a évoquer devant toute symptomatologie d’HIC, céphalées et
des troubles de la conscience.

c. Diagnostic :

Une méta-analyse a étudié la valeur prédictive négative du dosage des D-
dimeres en cas de TVC. En considérant positives des valeurs de D-dimeéres
supérieures a 500 ng/ml, ce test a une sensibilité de 93,9 % et une spécificité de
89,7 % (32). Il existe donc des faux négatifs, notamment lorsque plusieurs semaines
séparent le début des symptomes du dosage, lorsque les céphalées sont les seuls
symptomes cliniques, ou lorsque la thrombose veineuse est peu étendue. Il existe
également des cas de faux positifs en raison des variations du taux de D-dimeres au

cours d’une grossesse ou lors de la prise d’une contraception orale (36).
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En cas de suspicion de TVC, la réalisation d’une imagerie cérébrale par IRM est
recommandée. En réalité, le scanner cérébral est la méthode d’imagerie la plus
utilisée, en raison d’une accessibilité supérieure. Une injection du produit de
contraste est nécessaire pour affirmer ou éliminer une TVC au scanner (36). Il reste
normal chez 4 a 25 % des patients ayant une TVC prouvée, en particulier en cas
d’hypertension intracranienne isolée (37).

L’IRM cérébrale est actuellement la méthode de référence pour le diagnostic
de TVC et doit étre demandée systématiquement. Les séquences habituelles sont les
séquences écho de spin pondérées en T1 et T2, les séquences fluid attenuated
inversion recovery (Flair) pour I’étude du parenchyme, la séquence T2* (37); de
nouvelles séquences sont de plus en plus utilisées dans les grands centres; quoi
gu’il en soit, le moindre doute doit faire réaliser une phlébographie-IRM.

Dans notre série, nos 3 patients ont bénéficié d’'une TDM qui a objectivé la
présence d’une thrombophlébite cérébrale dans 1 seul cas seulement, contrairement
a 'IRM qui a affirmé le diagnostic chez ces 3 cas.

d. Etiologies :

Les causes sont multiples et souvent intriquées nécessitant la réalisation d’un
bilan étiologique systématique méme si la cause parait évidente. Dans 20 a 30 % des
cas aucune étiologie n’est retrouvée. Ces dernieres années des anomalies
constitutionnelles de ’hémostase ont été successivement décrites, retrouvées avec
une certaine fréquence dans les thromboses veineuses.

L’étude menée par F. Arbia Boudjelthia et al (33) a rapporté que les
pathologies endocriniennes et les maladies auto-immunes ont dominé la sceéne,
suivies du post-partum et de la grossesse (14,28 %) et enfin indéterminées dans 6

cas.
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L’étude menée par Rabiaa Meddour (31) a rapporté quand a elle, que le bilan
étiologique avait trouvé une maladie de Behcget (7 cas), un lupus systémique (1 cas),
un SAPL primaire (2 cas), une thrombophilie type RPCa (1 cas), néoplasique (1 cas),
une origine septique (4 cas), post-partum (2 cas), contraception (6 cas), et maladie
de Biermer (1 cas).

Une étude menée par Amina Chentouf et al (34) a rapporté que les causes
gynéco-obstétricales étaient de loin les plus fréquentes.

Une étude menée par S Rosenstingl et al (38) a rapporté qu’une anomalie de
I’hémostase a été retrouvée chez 41 % des patients. La prévalence des différentes
anomalies était la suivante : déficit constitutionnel en AT 7,4 %, en PC 8 %, en PS
12,5 %, mutation Facteur V Leiden 12 %, mutation F Il G20210A 12 %. Deux patients
présentaient des anomalies combinées : déficit en AT et PC chez I’un, mutation FV
Leiden et mutation F Il G20210A chez I'autre. Aucun patient ne présentait
d’anticoagulant circulant de type lupique. Trois patients présentaient un taux
significatif d’anticorps anticardiolipine. Cing patients sur huit présentaient une
hyperhomocystéinémie modérée. Rien (antécédents, age, facteurs favorisants
associés) ne distinguait les patients porteurs d’une anomalie de I’hémostase des
autres patients. De ce fait S Rosenstingl et al ont recommandé une étude de
I’hémostase apres toute thrombophlébite cérébrale.

Dans notre série les étiologies étaient représentées par une rectocolite
hémorragique, la maladie de Behcet et une thrombocytémie essentielle par mutation
JAK2.

Les maladies inflammatoires chronique de l'intestin (MICI) sont considérées
comme un facteur de risque indépendant de MTEV, et sont associées a un risque

relatif de thrombose veineuse profonde et d’embolie pulmonaire, par rapport a la
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population générale, compris entre 2 a 3. Les cas de MTEV au cours des MICI
surviennent pour la plupart au cours des phases d’activité de la maladie, avec un
risque relatif passant a 8,4 au cours d’une poussée. Elles semblent plus fréquentes
au cours de la rectocolite hémorragique qu’au cours de la maladie de Crohn. Le
mécanisme précis de I'hypercoagulabilité est discuté, mais un déséquilibre de la
balance coagulation/fibrinolyse observé indépendamment de I’activité au cours des
MICI est souvent incriminé. Le ro6le d’autres facteurs comme [|’anémie, la
déshydratation ou la corticothérapie, est parfois avancé. Les causes
constitutionnelles de thrombophilie ne sont pas plus fréquentes que dans la
population générale. Des signes digestifs évocateurs de MICI doivent étre
systématiquement recherchés a I'occasion d’un diagnostic de thrombophlébite
cérébrale. Une MICI doit systématiquement étre recherchée devant une TC. La
connaissance du risque de MTEV et plus particulierement de TC au cours des MICI,
doit permettre un diagnostic précoce et un traitement rapide de cette complication
potentiellement mortelle (30).

Dans la littérature on retrouve une observation pareille ou la thrombophlébite
cérébrale a révélé une rectocolite hémorragique. (39)

La fréquence de I’atteinte neurologique au cours de la maladie de Behcet est
de I'ordre de 5 %. Cette atteinte est grave, car elle greve le pronostic fonctionnel et
reste encore une des causes de déces. Elle survient vers la trentaine, dans les 4 a 5
ans suivant les premiers signes, avec une discrete prépondérance masculine chez
qui l'atteinte parait plus sévere. Dans 7,5 % des cas, elle inaugure la premiere
poussée et dans 3 % des cas, elle peut précéder les autres signes de 1 a 10
ans(40,41). Le délai diagnostique reste donc encore élevé du fait du retard ou de la

méconnaissance des signes cutanéomuqueux. Il n’y a pas d’atteinte spécifique. Les
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manifestations neurologiques peuvent relever de deux grands mécanismes
I’atteinte macrovasculaire veineuse ou artérielle ; I’atteinte parenchymateuse. Les
atteintes périphériques sont exceptionnelles.

La fréquence des thrombophlébites cérébrales au cours de la maladie de
Behcet est difficile a apprécier car la plupart des cas décrits le sont isolément. Dans
une série de 40 cas (42) de thrombophlébites cérébrales, la maladie de Behcet est en
cause une fois sur quatre en Arabie Saoudite. La série autopsique de Lakhanpal fait
état de quatre thrombophlébites cérébrales parmi 58 patients ayant présenté des
manifestations neurologiques. Dans |’expérience de Wechsler B et al (43), la
fréquence est de 8 % et la cause du tiers des manifestations neurologiques
observées. La thrombophlébite cérébrale apparait en moyenne 2 ans apres le début
des signes de la maladie de Behcet, de facon brutale (installation en moins de 48 h)
ou progressive en moins de 1 mois. Si I’'on combine I’étude de la pression du liquide
céphalorachidien (LCR), de la protéinorachie et de la cytologie, le LCR est toujours
anormal. La thrombophlébite cérébrale est une fois sur quatre contemporaine d’une
poussée extra neurologique et est freqguemment associée a d’autres manifestations
vasculaires et rarement associée a une atteinte parenchymateuse. (44)

Les thromboses veineuses cérébrales secondaires a une thrombocytémie
essentielle sont trés rares, Elles peuvent survenir au cours de I’évolution de la
maladie ou étre inaugurales (dans 47 p. 100 des cas) (45). La physiopathologie des
manifestations thrombotiques n’est a ce jour pas clairement établie mais apparait
multifactorielle (46,47). Les manifestations cliniques de la TVC retrouvées au cours
de la TE sont semblables a celles retrouvées au cours des autres étiologies. (48)

Dans la littérature on retrouve une observation pareille d’une Thrombose

veineuse cérébrale secondaire a une thrombocytémie essentielle. (48)
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e. Traitement :

Il est admis que le traitement de la TVC repose sur I’anticoagulation curative,
méme en cas d’hémorragie cérébrale. Classiquement un traitement par héparine non
fractionnée (HNF) est débuté avec un objectif de temps de céphaline activé (TCA)
entre 2 et 3 avec un relais par antivitamines K (AVK) dans les suites. Cependant,
I’héparine de bas poids moléculaire (HBPM) a tout aussi prouvé son efficacité comme
le démontre une étude récente (49) avec un taux d’efficacité et de tolérance
comparable a celui de 'HNF. La durée du traitement est entre 3 a 6 mois chez les
patients présentant une TVC secondaire, de 6 a 12 mois chez les patients présentant
une TVC sans cause retrouvée et une durée indéfinie pour les patients présentant
une TVC récurrente, ou associée a une thrombose veineuse profonde des membres
inférieurs, une embolie pulmonaire ou autre localisation atypique et enfin une
premiére TVC dans le cadre d’une thrombophilie sévere (50).

Se pose aujourd’hui la question des anticoagulants oraux directs (AOD), dont
I’efficacité est de plus en plus prouvée, puisqu’ils ont une action directe et sélective
en inhibant le facteur Xa pour le rivaroxaban et I'apixaban et le facteur lla pour le
dabigatran. Leurs indications s’élargissent également, il existe plusieurs études
comparant les AOD aux anticoagulants classiques dans les thromboses veineuses
des membres inférieurs et dans les embolies pulmonaires, mais elles sont plus rares
pour évaluer I'indication des AOD pour d’autres localisations du fait de la faible
puissance statistique liée a la rareté de ces localisations. Cela dit, une étude récente
comportant un groupe de 63 thromboses veineuses dites « atypiques » (cérébrales,
splanchniques, ovariennes et rénales) comparé a un groupe de thromboses
veineuses dites « typiques » (thromboses veineuses profondes des membres

inférieurs et embolie pulmonaire) ont évalué dans les deux groupes le traitement par
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AOD (rivaroxaban et apixaban) versus énoxaparine et warfarine. Il n’y avait pas de
différence entre ces deux classes thérapeutiques en matiere d’efficacité et de risque
de saignement (51). De facon plus spécifique, deux études rétrospectives évaluant
I'efficacité et la tolérance de ces médicaments tentent d’y répondre. La premiere a
inclus 16 patients qui, apres un court traitement par héparine, ont été traités avec
du rivaroxaban (n = 7) ou des AVK (n = 9) en fonction du choix du médecin traitant.
Dans I'ensemble, le résultat a été excellent dans 94 % des cas, et tous les patients
présentaient au moins une recanalisation partielle. Un patient dans le bras AVK et
deux dans le groupe de rivaroxaban, respectivement, avaient des saignements
mineurs pendant un suivi médian de huit mois. Aucune différence statistiquement
significative n’a été trouvée entre les groupes. Les auteurs concluent que le
rivaroxaban présente un avantage clinique similaire a celui des AVK dans le
traitement de la TVC (52). Le méme schéma a été utilisé dans la deuxiéme étude
avec le dabigatran (11 patients) versus AVK (sept patients) avec un suivi a 19 mois
concluant a une méme efficacité que les AVK (53). Nous pouvons en déduire que les
AOD pourraient avoir leur place dans le traitement de choix de la TVC mais nous ne
disposons pas, a ce jour, d’étude puissante pour confirmer cela. Les
antiplaquettaires n’ont pas été testés dans cette indication mais peuvent étre utilisés
s’il existe une contre-indication a I’anticoagulation (54).

L’efficacité de la thrombolyse a été suggérée par des cas isolés (55, 56, 57)
mais il n’y a pas eu d’études randomisées abordant ce sujet. L’angioplastie veineuse
avec ou sans stent est en cours d’évaluation (54).

Comme mesures associées, I’hydratation est une composante essentielle du

traitement. En agissant sur la diminution de la viscosité sanguine, elle prévient
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I’extension de la thrombose. Elle doit étre utilisée avec précaution en cas
d’hypertension intracranienne (54).

Le traitement de I’étiologie sous-jacente est le traitement le plus efficace pour
limiter la progression et les complications. Ce traitement doit étre initié au plus vite
surtout en cas d’infection sous-jacente.

A titre d’exemple le traitement de la thrombophlébite cérébrale au cours de la
maladie de Behcet repose sur I’association de corticoides et d’anticoagulants a dose
efficace. Le pronostic immédiat est généralement bon et I’atrophie optique, autrefois
fréquente, est devenue I’exception si I’hypertension intracranienne est bien
contrblée. Une récidive peut s’observer a I’arrét des anticoagulants dont la durée est
mal codifiée, mais le caractére chronique de la maladie de Behcet incite a un
traitement trés prolongé. La mise en place d’une dérivation est exceptionnelle et
nécessite le maintien d’une surveillance.

Concernant la RCH, I'attitude thérapeutique doit étre discutée en fonction de
la localisation, de la sévérité clinique, biologique et endoscopique, du terrain, et de
la réponse aux traitements antérieurs. Les objectifs sont, d'une part, cliniques, avec
un controle des symptomes et une amélioration de la qualité de vie, et d'autre part,
endoscopiques, avec l'obtention d'une cicatrisation muqueuse (58). Dans les formes
séveres en poussée, une corticothérapie est prescrite en premiére intention. En cas
de résistance a la forme orale, elle est administrée par voie intraveineuse. En cas de
corticorésistance, un traitement par anti-TNF alpha (infliximab, adalimumab,
golimumab) doit étre introduit. . Ils ont un délai d'action et leur efficacité ne peut
étre évaluée qu'a partir de 3 mois de traitement. Les anti-TNF alpha sont indiqués
en traitement d'entretien pour les formes séveres ou en cas de corticorésistance ou

corticodépendance (59). Le vedolizumab (antiintégrine) (60) est la premiere
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biothérapie non anti-TNF alpha désormais disponible dans le traitement de la RCH.
L'association d'un immunosuppresseur a une biothérapie augmente l'efficacité du
traitement et diminue le risque d'immunisation a la biothérapie (61). La colectomie
avec anastomose iléo-anale et réservoir en J est l'intervention de référence dans la
RCH. La colectomie est indiquée en urgence lors de colite aigué grave compliquée
ou résistante au traitement médical. La prise en charge de la colite aigué grave
requiert la collaboration entre le gastroentérologue et le chirurgien digestif. Les
formes compliquées d'emblée nécessitent une prise en charge chirurgicale urgente
par colectomie subtotale et double stomie (58). De ce fait I’étude menée par H
Kechna et al(62) a rapporté que l’association du traitement anticoagulant a rendu
difficile de faire la part des choses ; ce qui revient a la poussée de la MICI et le
saignement secondaire au surdosage des AVK. L’age trés jeune de la patiente a
rendu difficile I'indication d’emblée d’un traitement chirurgical étant donné cette
association « auto amplifiante ». Dans la littérature on ne trouve pas de réponse
claire a ce dilemme en absence de grandes séries d’association de MICI et maladies
thromboemboliques.

Le traitement de la TE doit s’efforcer de trouver un compromis entre le
traitement et la prévention des complications vasculaires, (thromboses et
hémorragies) et le risque lié aux effets secondaires de la thérapeutique, en
particulier le risque leucémogéene. Chez les patients dont la TE a été révélée par des
manifestations hémorragiques, ischémiques ou thromboliques, le traitement
cytoréducteur est préconisé d’emblée. Cortelazzo (1995) (63) a mis en évidence
dans une étude randomisée l'intérét du traitement par I’hydroxyurée, qui permet

une diminution des accidents vasculo-occlusifs chez les patients traités. (48)
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Nos 3 patients ont recu un traitement anticoagulant ainsi qu’un traitement
étiologique et dont I’évolution était favorable dans 2 cas et défavorable vu la
persistance de la thrombose dans le cas de la thrombophlébite cérébrale révélant
une RCH.

2.1.3. Tronc porte :

Les thromboses portes et mésentériques sont des thromboses veineuses de
site inhabituel de présentation clinique variable (asymptomatique jusqu’a I'ischémie
digestive) dont le diagnostic repose sur I’imagerie. Le bilan étiologique est souvent
incomplet alors que les causes sont souvent multiples. La prise en charge repose sur
un consensus d’experts.

3 patients de notre série avaient présentés une thrombose veineuse portale
(Figure 30) ce qui représente 11% de I’ensemble des thromboses veineuses.

a. Manifestations cliniques :

Une étude menée par L. Chtourou et al (64) a rapporté que les circonstances
de découvertes étaient des douleurs abdominales (19,5 % des cirrhotiques vs 51 %
des non cirrhotiques), une ascite (43 % vs 20,5 %), une hémorragie digestive (32 % vs
17 %), une fievre associée (7 % vs 0 %) et fortuite (12 % vs 3 %).

Une étude menée par V. Grobost et al (65) a rapporté que le signe clinique le
plus constant est la douleur abdominale (75 %). La fievre est présente dans 12 % des
cas. La découverte est fortuite dans 15 % des cas.

Dans notre série, les manifestations cliniques sont représentées
essentiellement par la douleur abdominale dans le 1er cas, HSMG et signes d’HTP

dans le 2¢me cas, I'ascite, cedémes des Ml et la dyspnée dans le 3eme cas.
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Tableau 12 : Comparaison des manifestations cliniques révélant une thrombose

portale selon les différentes séries de la littérature

_ _ . L. Chtourou et al V. Grobost et al L
Manifestations cliniques Notre seérie
(64) (65)

19,5 % vs 51
Douleurs abdominals %(cirrhotique vs non | 75% 33%

cirrhotique)

Sd oedémateux acitique 43 % vs 20,5 % - 33%
Hémorragie digestive 32%vs 17 % - -
Fievre 7%vs 0% 12% -
Signes d’HTP - - 33%
Découverte fortuite 12%vs 3% 15% -

b. Diagnostic :

L’échographie avec doppler montre la thrombose et précise son siege et son
extension dans le systeme porte. Parfois la veine n’est pas visible, remplacée par de
multiples images tubulaires correspondant a la circulation collatérale hépatopéete
(cavernome). L’échographie permet aussi de rechercher une lésion causale.

L’angioscanner peut étre utile pour compléter I’échographie, surtout en phase
aigué pour rechercher des complications intestinales, quand le météorisme géne
I’échographie.

V. Grobost et al (65) ont rapporté que I'imagerie de référence reste le scanner
injecté (87 %) alors que Ouldgougam et al (66) ont retenu le diagnostic sur les
données de I’écho-Doppler abdominal chez 64 cas et I’angioscanner abdominal
chez 23 cas

Dans notre série la TDM abdominale est I’examen qui a permis de poser le

diagnostic.
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Figure 30 : TDM abdominale en coupe axiale apres injection du produit de contraste

objectivant une thrombose distale de la veine porte.

c. Etiologies :

La thrombose de la veine porte peut étre primitive comme elle peut survenir
sur un terrain de cirrhose. Il s’agit d’une entité rare d’incidence inférieure a 1/100
000 mais sa survenue sur une cirrhose sous—-jacente constitue une complication
assez fréquente avec une prévalence entre 10 et 15 %.(64)

Dans notre série 2 patients avaient une fonction hépatique conservée et 1
seule patiente avait une fonction hépatique perturbée (Contexte de grossesse).

L'étude menée par L. Chtourou et al (64) a rapporté que I’enquéte étiologique
avait révélé un déficit en protéine C et S chez 2 cirrhotiques et 3 non cirrhotiques ;
un déficit de I'antithrombine Il chez 1 patient du groupe non cirrohtique; un
syndrome des antiphospholipides chez 3 patients cirrhotiques et 2 non cirrhotiques

; un carcinome hépatocellulaire chez 10 cirrhotiques et 4 patients non
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cirrohotiques, Trois cas d’hémopathie maligne, une tuberculose hépatique et une
tumeur pancréatique chez les non cirrhotiques.

L’étude menée par V. Grobost et al (65) a rapporté que les étiologies sont : 6
cas de syndrome myéloprolifératif, 5 cas de cirrhose, 3 cas de traitement hormonal,
6 cas de pathologie digestive aigué dont deux pyléphlébites avec septicémie a
Bacteroides fragilis. Le bilan de thrombophilie a révélé des Ac anti-
antiphospholipides chez 8 cas/25 testés, JAK 2 positif chez 6 cas/22, facteur V
Leiden chez 4 cas/20, mutation facteur Il chez 3 cas/19, déficit en protéine C chez 2
cas/20, déficit en protéine S chez 1 cas/21, déficit en anti-thrombine chez 0 cas
/22 et un clone HPN chez 0 cas/18, seul deux patients (12 %) avait un bilan
étiologique complet n’avait pas de cause retrouvée.

Dans notre série, les étiologies étaient représentées par une
hyperhomocystéinémie par carence en vitamine B12, contexte de grossesse avec un
bilan de thrombophilie et immunologique négatifs et une cause restant indeterminée
chez le 3¢me patient.

Les manifestations thromboemboliques représentent une complication rare
mais classique de la grossesse et du postpartum (environ 0,1 %) (67). La thrombose
de la veine portale est un diagnostic exceptionnellement rapporté au cours de la
grossesse et du post-partum(68,69).

Si I'attention du clinicien est facilement attirée par les cas de phlébites des
membres inférieurs, voire d’embolies pulmonaires, le diagnostic peut s’avérer
beaucoup plus difficile en cas de localisation plus rare de la thrombose. C’est
pourquoi, devant des douleurs abdominales hautes dans le post-partum d’une
césarienne, I'imagerie est importante. En dehors de la grossesse, les étiologies les
plus fréquentes de thrombose de la veine porte sont les traumatismes du systeme

porte (cholécystectomie, gastrectomie), les Iésions inflammatoires locales
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(pancréatite, cholécystite), les cirrhoses, les troubles de la coagulation et
thrombophilies ainsi que les syndromes myéloprolifératifs (70). La plupart des cas
de thrombose portale publiés dans la littérature pendant la grossesse ou le post-
partum sont survenus dans un contexte de thrombophilie (70,71), contrairement au
cas rapporté dans notre série.

Le diagnostic de thrombose de la veine porte est difficile car les signes
cliniques sont peu spécifiques. L’échographie-doppler abdominale doit étre
demandée devant toute douleur abdominale haute inhabituelle pendant la grossesse
et le post-partum. La grossesse, la préeclampsie et la césarienne sont des facteurs
de risque indépendants de pathologie thromboembolique. Les recommandations
préconisent la réalisation d’un bilan de thrombophilie chez les patientes présentant
une thrombose évolutive au cours de la grossesse ou du post-partum.(72)

Dans la littérature on retrouve deux observations pareilles d’une Thrombose
veineuse portale survenant dans un contexte de grossesse révélée par des douleurs
abdominales atypiques. (72,73)

De nombreuses études ont montré qu’une augmentation modérée de la
concentration plasmatique d’homocystéine constituait un facteur de risque
indépendant de mortalité cardiovasculaire, de cardiopathie ischémique,
d’artériopathie périphérique, et également, de thrombose veineuse. Le caractere
typiquement multifactoriel de la maladie thromboembolique incite a rechercher
autant que possible les facteurs de risque de cette pathologie. Le dosage de
I’homocystéine devrait faire partie du bilan, en particulier, dans les sites inhabituels
telle la thrombose portale. Dans la littérature on retrouve 1 observation pareille d’un
cas de thrombose portale secondaire a une hyperhomocystéinémie avec une légere

carence en folates (74).

EL KHADER Salah Eddine 79



Les thromboses vasculaires inhabituelles Mémoire/19

Les étiologies des thromboses portes sont multiples. L’exploration de la
thrombose porte, quel que soit le terrain de sa survenue, doit s’acharner a éliminer
une néoplasie sous-jacente surtout en cas de cirrhose.

d. Traitement :

Un traitement anticoagulant est indiqué en cas de thrombose portale aigué, et
au long cours en cas de thrombose idiopathique ou associée a une
thrombophilie.(75)

Dans notre série, nos 3 patients ont recu une anticoagulation a visée curative
ainsi qu’un traitement étiologique adapté et dont I’évolution était favorable dans 2
cas et défavorable marqué par la persistance de la thrombose dans 1 cas : celui de la
thrombose portale survenant dans le contexte de grossesse.

2.1.4. La veine cave inférieure :

La thrombose de la veine cave inférieure devient une pathologie de plus en
plus fréquente, probablement multifactorielle et dans laquelle les facteurs
héréditaires sont fortement impliqués. Les tableaux initiaux peuvent étre tres
séveres, mais peuvent aussi étre totalement réversibles si une prise en charge
adéquate est mise en ceuvre. Il faut y penser plus souvent. (76)

1 patient de notre série avait une thrombose de la VCI ce qui représente 4% de
I’ensemble des thromboses veineuses.

a. Manifestations clinigues :

Le syndrome cave inférieur regroupe tous les signes cliniques secondaires a
I’obstruction de la veine cave inférieure, entrainant ainsi une congestion hépatique.
(77)

Berrady, R et al (76) ont rapporté le cas d’une patiente admise au service de
médecine interne pour une dyspnée et douleur de I’hypocondre droit, I’examen

clinique avait objectivé un livédo étendu aux membres inférieurs, une circulation
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veineuse collatérale, un syndrome d’épanchement pleural bilatéral, une ascite avec
cedeme des deux membres inférieurs a prédominance a droite.

Bennaser, M et al (78) ont rapporté que les thromboses de la veine cave
inférieure étaient révélées par des circulations veineuses collatérales abdominales
associées a des douleurs abdominales dans 2 cas.

Blaise, S et al (79) ont rapporté le cas d’une patiente qui s’est présentée aux
urgences pour une violente douleur abdominale associée a des nausées et
vomissements. Il n'existait aucune anomalie a I’examen clinique.

Dans notre cas, les manifestations cliniques étaient représentées par la

dyspnée, I’'absence des pouls tibiaux et pédieux avec cedeme lisse du MIG.

Tableau 13 : Comparaison des manifestations cliniques révélant une thrombose de

la veine cave inférieure selon les différentes séries de la littérature

Manifestations Berrady, R et | Bennaser, M | Blaise, Set al o
Notre serie
cliniques al(76) et al(78) (79)

Dyspnée Oui - - Oui
Douleurs abdominals Oui Oui Oui -
Nausées,

_ - - Oui -
vomissements
CvC Oui Oui - -
Sd oedemateux
ascitique ou autre Oui - - Oui
épanchement
Abolition des pouls au
niveau des membres - - - Oui
inférieurs
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b. Diagnostic :

Plusieurs démarches diagnostiques ont été proposées dans la littérature. Elles
associent les différentes techniques définies ci-dessus : probabilité clinique, dosage
des D-dimeres, échographie doppler, phlébographie. Le scanner et I’ARM n’ont pas
encore été validés dans ce type d’approche diagnostique.(80)

Dans notre cas I’échographie doppler a permis de poser le diagnostic ainsi
que I’étendue, de plus un angioscanner des membres inférieurs a été réalisé révélant
une localisation concomitante au niveau de I’artére iliaque primitive gauche.

c. Etiologies :

L’obséravation de Berrady, R et al (76) a rapporté le cas d’'une thrombose de la
veine cave inférieure en rapport avec syndrome primaire des antiphospholipides.

Bennaser, M et al (78) ont rapporté 2 cas de thrombose de la veine cave
inférieur au cours de la maladie de Behcet.

Blaise, Set al (79) ont rappelé que les étiologies classiquement rapportées
dans la littérature sont les hémopathies, les néoplasies (tumeurs rénales..), les
thrombophilies (deficit en protéine C.), et gqu’il faut également éliminer une maladie
inflammatoire telle que la maladie de Behcet ou une fibrose rétro-péritonéale.

Les traumatismes fermés de [|'abdomen représentent une cause
exceptionnelle avec seulement 15 cas rapportés dans la littérature. Mouaffak, Y (81)
a rapporté le cas d’une Thrombose post-traumatique de la veine cave inférieure.

Leclerc, C et al(82) ont rapporté le cas d’une thrombose veineuse
mésentérique et cave inférieure secondaire a CIVD et/ou mutation G 20210 A du
gene de la prothrombine.

Dans notre cas I’étiologie était représentée par la maladie de behcet.
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Le tropisme vasculaire au cours de la maladie de Behcet (MB) est bien connu.
L’atteinte veineuse est la plus fréquente. Néanmoins, la thrombose de la veine cave
(Supérieur et/ou inférieure) reste encore rare et grave.(78)

d. Traitement :

L’objectif du traitement est d’améliorer les symptomes, d’éviter I’embolie
pulmonaire, I’extension, les récidives et le syndrome post-thrombotique. Le
traitement repose essentiellement sur les anticoagulants qui peuvent étre débutés
des la suspicion clinique s’il n’existe pas de risque hémorragique, en attendant la
confirmation ou I’exclusion du diagnostic.(80)

L’étude menée par Bennaser, M et al (78) portant sur 2 cas de thrombose de la
VCI au cours de la maladie de behcet a rapporté que I’évolution était favorable sous
une corticothérapie a 1 mg/kg/j associée aux immunosuppresseurs et un
anticoagulant.

De méme dans notre cas le patient a bénéficié d’une anticoagulation a visée
curative associée a un traitement étiologique a base d’immunosuppresseurs et
corticothérapie, et dont I’évolution était favorable.

2.1.5.La veine cave supérieure :

Les thromboses caves sont rares, mais le risque de complication mettant en
jeu le pronostic vital et fonctionnel est assez important.(78)

4 patients de notre série avaient une thrombose de la VCS (Figure 32) ce qui
représente 15% de ’ensemble des thromboses veineuses.

a. Manifestations cliniques :

Le syndrome cave supérieur survient en cas d'obstacle a la circulation veineuse
cave supérieure qu'il soit par obstruction veineuse ou par compression extrinseque.
Cet obstacle induit une augmentation de la pression veineuse, responsable des

signes cliniques.
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Bennaser, M et al (78) ont rapporté que les symptomes révélateurs de la
thrombose de la veine cave supérieure chez 4 cas étaient un comblement de creux
sus claviculaire associé a une circulation veineuse collatérale thoracique.

Fichelle, J et al (83) ont rapporté que tous les malades présentaient un
syndrome cave cliniguement symptomatique, avec un oedeme facial et des
paupieres, des céphalées et un cedeme des membres supérieurs.

Herrak, L et al (84) ont rapporté le cas d’une patiente qui avait présenté une
dyspnée d’effort d’aggravation progressive associée a un cedéme facial et cervical
évoluant dans un contexte d’apyrexie, de sueurs nocturnes et d’amaigrissement non
chiffré. L’examen clinique trouvait un cedeme en pelerine, et une télangiectasie
sous-mammaire.

Dammene-Debbih, N et al (85) ont rapporté le cas d’un patient qui a consulté
pour un syndrome cave supérieur présentant un cedeme du visage et du cou et une
circulation veineuse collatérale du tronc supérieur.

Dans notre série les manifestations cliniques étaient représentés par un
syndrome cave supérieur : cedeme du visage (Figure 31), du cou, des creux sus
claviculaires et la partie supérieur du thorax ainsi qu’une dyspnée chez 3 patients,

une CVC thoraco-abdominale chez 4 patients ; une AEG chez 1 patient.
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Tableau 14 : Comparaison des manifestations cliniques révélant une

thrombose de la veine cave supérieur selon les cas rapportés dans la littérature

Dammene-
Manifestations | Bennaser, M | Fichelle, ] Herrak, L
Debbih, N Notre série
Cliniques et al (78) et al (83) et al (84)
et al (85)
(Edéme - Oui Oui Oui oui
CVC Oui - Oui Oui oui
Comblement
des creux sus
Oui - - - -
claviculaires et
axillaires
Dyspnée - - - - oui
Amaigrissement
- - Oui - oui
ou AEG
EL KHADER Salah Eddine 85




Les thromboses vasculaires inhabituelles Mémoire/19

Figure 31 : Edéeme du visage apres la pose d’un cathéter veineux central

b. Etiologies :

La thrombose de la veine cave supérieure est trés souvent satellite d’une
néoplasie profonde, surtout le carcinome bronchique a petites cellules, d’une
thrombose sur cathéter ou sonde de stimulation ; parfois elle est due a I’extension
d’une thrombose du membre supérieur, a une maladie de systéme ou a une
thrombophilie (87).

La maladie de Behcet était en cause chez les 4 cas de thrombose de la veine
cave supérieur rapportés par Bennaser, M et al (78) ainsi que dans le cas de
thrombose de la veine cave supérieure étendue a l'oreillette droite rapporté par
Dammene-Debbih, N et al (85).

Les 6 cas de thromboses de la veine cave supérieure rapportés par Fichelle, J

et al (83) sont secondaires a la mise en place de chambre implantable.
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Le déficit de la protéine S était en cause dans le cas d’une thrombose de la
veine cave supérieure rapporté par Herrak, L et al (84).

Une néoplasie en particulier un lymphome B a grandes cellules du médiastin
était a 'origine des deux cas de thrombose de la veine cave supérieure rapportés
par Gonzales, F et al (86).

Dans notre série, les étiologies étaient représentées par la maladie de Behcet,
une mutation du facteur 5 de Leiden, la pose d’un cathéter veineux central, et dans
1 cas la cause restait indéterminée.

La cause la plus fréqguente de thrombose cave isolée est la présence d’un
corps étranger situé dans la veine cave, tel qu’un cathéter intraveineux central de
perfusion, une dérivation péritonéojugulaire par valve de Le Veen ou une sonde
endocavitaire de stimulation cardiaque. La thrombose peut survenir rapidement ou a
distance aprés mise en place d’un tel cathéter et peut étre facilitée par un hématome
médiastinal compressif en cas de fausse route lors de I'insertion.(88)

La thrombose de la veine cave supérieure s’observe dans 2,5 % au cours de la
maladie de Behcet. Elle peut étre primitive ou secondaire a une extension d’une
thrombose axillaire ou sous-claviere. Elle représente la deuxieme localisation des
thromboses veineuses apres le réseau veineux profond des membres inférieurs. Elle
survient généralement quelques années apres les signes cutanéo-muqueux de la
maladie qu’elle peut parfois révéler. Rarement, elle est inaugurale. L’angio-Behcet
thoracique demeure préoccupant du fait de sa morbi-mortalité élevée. Un diagnostic
précoce et un traitement rapide peuvent en améliorer le pronostic. (85)

Les thromboses de la veine cave posent souvent un probléme lors de I’enquéte
étiologique. Les dernieres années ont vu la reconnaissance d’un bon nombre de

facteurs favorisant un état de thrombophilie, constitutionnelle ou acquise, tels les
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anticorps antiphospholipides, la résistance a la protéine C activée, la mutation du
gene de la prothrombine, la mutation du facteur 5 Leiden ou encore
I’hyperhomocystéinémie.(87)

C. Traitement :

En urgence, il faut traiter le syndrome cave supérieur comme une thrombose
veineuse profonde par une anticoagulation efficace a I’héparine afin d’éviter
I’extension de la thrombose en aval vers I'oreillette droite ou en amont aux axes
axillo-sous claviers. L’association d’un traitement diurétique et de corticostéroides
peut étre nécessaire bien que I'efficacité des corticostéroides n’ait pas été prouvée.
Dans un second temps, il faut rechercher la cause, dont dépendra le traitement. (88)

Dans notre série, tous nos patients ont recu une anticoagulation a visée
curative ainsi qu’un traitement étiologique adapté et dont I’évolution était favorable
dans le cas d’Angiobehcet, défavorable caractérisée par la persistance de la
thrombose dans le cas de TCS secondaire a la mutation du facteur 5 Leiden et la
survenue d’une embolie pulmonaire dans le cas de TCS secondaire a la pose d’un
cathéter veineux central. L’évolution n’a pas été précisée concernant le 4eme cas

dont I’étiologie restait indéterminée.
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Figure 32 : TDM abdominale en coupe axiale sans injection du produit de contraste

objectivant une thrombose de la VCS

2.1.6. Veine centrale de la rétine :

L’occlusion veineuse de la rétine est habituellement rencontrée chez le sujet
agé et elle est souvent associée a une pathologie vasculaire systémique. Elle est plus
rare chez les sujets jeunes et nécessite une enquéte étiologique rigoureuse afin de
rechercher une affection qui peut conditionner la conduite thérapeutique ou mettre
en jeu le pronostic vital.

1 patient de notre série avait une thrombose de la veine centrale de la rétine

ce qui représente 4% de I’ensemble des thromboses veineuses.
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a. Manifestations cliniques :

Une baisse brutale et indolore de I'acuité visuelle de I'ceil droit était la
manifestation clinique du patient admis en neurologie et qui a été rapporté par
Berkani, Z et al (89).

La méme symptomatologie, une baisse brutale et indolore de l'acuité visuelle
(AV) de I'eeil droit, a été retrouvé chez le patient rapporté par Loukil, H et al (90) de
méme que chez le patient rapporté par Querques, L et al (91).

Dans notre cas les manifestations cliniques étaient représentés

essentiellement par la baisse de I’acuité visuelle sans douleur oculaire

Tableau 15 : Comparaison des manifestations cliniques révélant une occlusion de la

veine centrale de la rétine selon les différentes séries de la littérature

Berkani, Z Loukil, H Querques, L Notre
Manifestations cliniques
et al (89) et al (90) et al (91) série

BAV Oui Oui QOui QOui

Douleur occulaire - - _ _

Rougeur occulaire - - - _

Flou visual - - - -

Amputation du champ visual - - - -

b. Etiologies :

Les OVR sont des accidents graves qui doivent faire rechercher une pathologie
systémique ou un état d'hypercoagulabilité sous-jacent pouvant menacer non

seulement le pronostic fonctionnel mais aussi le pronostic vital (92,93,94).
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Ben Salem, T et al(95) ont rapporté que I’origine athéromateuse de I’OVR était
retenue chez sept patients. Les autres étiologies étaient : une maladie de Behcet (n
= 8), un syndrome des anti- phospholipides (n = 5) et une maladie ceeliaque (n = 1).

L’hyperhomocystéinémie était a I'origine d’un cas d’occlusion mixte : de
I’artere ciliorétinienne et de la veine centrale de la rétine selon Berkani, Z et al (89).

Le cas de la patiente rapportée par Querques, L et al (91) ayant présentée une
bilatéralisation a distance d’une occlusion de la veine centrale de la rétine, était
secondaire a un syndrome primaire des anti-phospholipides.

Les anomalies hématologiques associées aux OVR comprennent les
thrombophilies familiale et acquise et I'hyperhomocystéinémie était la cause la plus
fréquente, chez les sujets jeunes, dans certaines études (90). Mais, d'autres
étiologies sont a envisager chez le sujet jeune comme le syndrome des anti-
phospholipides. Elles demandent donc la réalisation d'explorations systémiques qui
doivent étre orientées en fonction du tableau clinique général (90).

Dans notre cas, I’étiologie était représentée par la maladie de Behcet.

En effet, I'atteinte oculaire est fréquente au cours de la maladie de Behcet. Elle
survient dans 67 a 95 % des cas et elle est souvent bilatérale. Elle peut étre
inaugurale ou survenir au cours de I'évolution (96). L'uvéite représente la principale
atteinte oculaire de la maladie de Behcet. Par contre, les OVR sont relativement
rares. (90)

Pour expliquer les OVR au cours de la maladie de Behcet, deux mécanismes
sont proposés : la vascularite et I'hypercoagulabilité sanguine. Les OVR de la maladie
de Behcet se distinguent des occlusions de [|'athérosclérose par I'existence
d'hémorragies rétiniennes modérées. Ces hémorragies rétiniennes peuvent étre
observées dans 21 a 27 % des cas. Elles sont isolées ou associées aux foyers de

rétinite ou aux vascularites. Ces hémorragies sont superficielles et facilement
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identifiables a I'examen du fond d'eeil. L'angiographie rétinienne a la fluorescéine
constitue un examen trés important dans le diagnostic, le suivi et la surveillance.
Elle permet également de montrer les zones d'ischémie secondaire aux vascularites
occlusives. (90)

C. Traitement :

Le traitement de Il'atteinte oculaire au cours de la maladie de Behcet a pour but
de permettre la guérison, la préservation de la fonction visuelle et la prévention des
récidives. Il dépend du siege de I'atteinte et de sa sévérité. Selon les
recommandations de I'EULAR pour la prise en charge de la maladie de Behcet, une
atteinte du segment postérieur requiert l'utilisation de corticoides par voie générale
et d'un immunosuppresseur, l'azathioprine (97). La corticothérapie générale est
prescrite, a la dose de 1 mg/kg par jour qui peut étre précédée par 3 bolus
intraveineux de méthylprednisolone. En cas d'atteinte oculaire sévere définie par une
perte d'au moins 2/10 e de l'acuité visuelle et/ou une atteinte rétinienne (vascularite
rétinienne ou atteinte maculaire), le traitement doit comporter un traitement soit par
la ciclosporine A, soit par l'infliximab en association a l|'azathioprine et aux
corticoides.

Dans notre cas, le patient a bénéficié d’une anticoagulation a visée curative,
une photocoagulation rétinienne au laser ainsi qu’un traitement étiologique adapté
a base de corticothérapie (bolus de solumedrol a forte dose) en plus d’ un
traitement immunosuppresseur a base d’Azathioprine, I’évolution était favorable.

2.1.7.La veine splénique :

La thrombose isolée de la veine splénique est rare, elle complique dans la
moitié des cas une pancréatite aigué, un cancer locorégional ou une splénectomie
(98). Elle serait fréquente, le plus souvent asymptomatique, chez les patients

présentant une pancréatite chronique. Elle s’integre plus souvent dans un tableau de
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thrombose veineuse splanchnique complexe. Elle peut étre responsable d’une
hypertension portale et dans ce cas, la splénectomie est le traitement préventif de
choix des récidives hémorragiques (99).

Dans notre série 1 seul patient avait une thrombose veineuse splénique.

a. Manifestations cliniques :

Une présentation commune de la thrombose chronique de la veine splénique
est le saignement variqueux, en particulier de I'estomac et du bas de |'eesophage.
Les varices se développent chez 17% a 55% des patients atteints de thrombose de la
veine splénique (99). Lorsque des varices cesophagiennes apparaissent et ou devant
une splénomégalie isolée, en présence de résultats normaux des tests sérique de la
fonction hépatique et en I'absence d'hépatomégalie, le diagnostic de thrombose de
la veine splénique doit étre sérieusement envisagé(100). Ce syndrome a été appelée
hypertension portale gauche(101).

La splénectomie reste un traitement de choix lorsque les saignements
variqueux sont fréquents, mais controversés comme moyen de prophylaxie avec des
varices non hémorragiques.(99)

Dans notre cas, les manifestations cliniques étaient représentées
essentiellement par une AEG, une douleur osseuse et musculaire de I’hémicorps
gauche et des 2 flancs, une fievre et frissons nocturne.

b. Diagnostic :

Les signes et les symptomes de la thrombose de la veine splénique ne sont
pas spécifiques. Le diagnostic est le plus souvent posé par échographie, scanner ou
IRM (102).

Dans notre cas le diagnostic était posé par une TDM abdominale.

C. Etiologies :

La thrombose de la veine splénique a été décrite dans tous types

d’hypercoagulabilités, qu’ils soient congénitaux ou acquis. Cependant, les

EL KHADER Salah Eddine 93



Les thromboses vasculaires inhabituelles Mémoire/19

événements locaux intra—abdominaux, qu’ils soient accompagnés ou nhon de
troubles d’hypercoagulabilités, conduisent directement a un pourcentage significatif
de thromboses de la veine splénique. Les principales causes sont la pancréatite et le
cancer du pancréas en raison du contact intime de la veine splénique avec le
pancréas. La pancréatite se révele étre I’événement initiateur qui mene a la
découverte de la thrombose de la veine splénique isolée dans 65% des cas au
maximum (99). La thrombose de la veine splénique a également été associée a un
traumatisme abdominal et apres une chirurgie abdominale. Il complique 11% de
toutes les splénectomies, mais se produit a un taux beaucoup plus élevé chez les
patients qui ont eu un prélevement splénique pour des indications hématologiques
(102). Ainsi, la condition qui justifie une splénectomie (par exemple un trouble
myéloprolifératif) est probablement d’avantage responsable de I'hypercoagulabilité
que l'intervention en soi.

Dans notre cas I’étiologie restait indéterminée.

d. Traitement :

Si le diagnostic de thrombose veineuse splénique aigué est posé, une
anticoagulation doit étre initiée, non seulement pour arréter le processus mais aussi
pour limiter la propagation potentielle de la thrombose dans les veines
mésentériques et portales(102). Le traitement anticoagulant a long terme est
indiqué, en particulier si le patient a une condition d’hypercoagulabilité sous-
jacente. La plupart des pratiquants maintiendraient I'INR de 2,0 a 3,0. Le suivi
continu avec I'hématologue est également approprié, car un nombre important des
patients atteints de thrombose veineuse splénique idiopathique qui n’ont pas de
manifestation en faveur d’un syndrome myéloprolifératif au moment de Ila
thrombose le développent avec le temps. Pour cette raison, |'évaluation de la

mutation JAK?2 doit étre considérée dans tous cas. (103)
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Notre patient a bénéficié d’une anticoagulation a visée curative avec une
évolution favorable.

2.2. Membres inférieurs :

Malgré les progres de la prophylaxie antithrombotique, la thrombose veineuse
profonde (TVP), par sa morbidité et sa mortalité, représente toujours un probleme
de santé publique.(7)

La TVP des membres inférieurs et I’embolie pulmonaire en sont I’expression
clinique la plus habituelle mais d’autres localisations plus rares peuvent également
survenir (voir localisations précédentes). Il s’agit d’une pathologie multifactorielle
avec interaction de FDR acquis et constitutionnels. (7)

Une étude menée par Ben Salah, R et al (7) a rapporté que la localisation au
niveau des membres inférieurs était la plus fréquemment observée chez ses 278
malades (87 %) par rapport aux localisations inhabituelles (membres supérieurs,
caves, cérébrales...).

Une autre étude menée par Sadki, | et al (8) a rapporté que la maladie
thrombo-embolique du membre inférieur était la localisation la plus fréquente (n =
140) par rapport aux localisations inhabituelles (Veine porte, cérébrale...).

Dans notre série, 11 patients avaient une thrombose au niveau des membres
inférieurs, particuliere par son caractere bilatéral d’emblé ou par I’étiologie sous

jacente ; ce qui représente 41% de ’ensemble des thromboses veineuses

a. Localisations :

BENHAMOU et al (104) ont montré que les TVP des membres inférieurs
surviennent environ six a sept fois plus souvent a gauche qu’a droite.

Une étude menée par Boukhris |, et al (9) a rapporté que dans 131 cas, la TVP
était localisée au MIG contre 101 cas localisée au MID tout en notant 8 cas de TVP

bilatérale.
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Dans notre série le membre inférieur gauche était plus fréquemment touché
que le membre inférieur droit chez respectivement 6 patients et 3 patients, ce qui
concorde avec les données de la littérature.

A noter que la localisation était particuliere dans 3 cas: 2 cas de
thrombophlébite bilatérale(veine poplité droite et gauche et une thrombophlébite
proximale isolée (veine iliaque gauche isolée) dans 1 cas, dont I’étiologie était la
maladie de Behcet dans les 3 cas. De ce fait, on remarque que tous les types de
vaisseaux quelle que soit leur taille, peuvent étre touchés au cours de la maladie de
Behcet et qu’ll s’agit de thromboses veineuses, particulieres par leur siege (membres
supérieurs, veine cave inférieure, voire supérieure, veines sus—hépatiques, atteinte
bilatérale...), leur caractere récidivant ou leur association a des atteintes artérielles.

Des localisations iliagues isolées ont cependant été occasionnellement
rapportées, lors d’études autopsiques, phlébographiques ou écho-Doppler. Au sein
d’un recrutement hospitalier, elles représentaient moins de 0,3 % (48/18 297) des
cas explorés (105). Elles semblent étres associées a des situations particulieres
comme le cas de notre patient (TVP proximale isolée : veine iliaque gauche sans
atteinte poplité ni fémorale sur maladie de Behcet).

b. Manifestations cliniques :

Une étude menée par SYLLA D et al (106) a rapporté que la symptomatologie
des TVP était dominée par l'augmentation du volume du membre inferieur, la
douleur et de la chaleur locale dans 85% des cas. Une fievre modérée était présente
chez trois patients.

Dans notre série les manifestations cliniques étaient représentés par I’,cdéme
comme signe prédominant chez 9 patients soit 47%, la douleur et I'impotence

fonctionnelle viennent au 2¢me rang avec respectivement un pourcentage de 37% et
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16% chez 7 et 3 patients, une diminution du ballottement du mollet chez 5
patients(29%), la chaleur locale chez 4 patients (24%), la rougeur locale chez 2
patients(12%), le signe de Homans et la CVC chez 3 patients(18%), et la fievre
présente chez 2 patients soit 33%.

Pourtant, les signes cliniques ne sont pas toujours spécifiques d’ou la mise en
place de scores de prédiction clinique pour une estimation de la probabilité clinique
de cette derniére (7,107).

c. Diagnostic :

le recours systématique a I’écho-Doppler veineux des membres inférieurs en
cas de suspiscion clinique permet d’objectiver des signes directs (Visualisation d'un
thrombus endoluminal) et indirects (Incompressibilité de la veine et absence de flux
veineux au Doppler) de la TVP.

Dans notre série, tous nos patients ont bénéficié d’une échographie doppler
des membres inférieurs permettant ainsi de poser le diagnostic ainsi que I’étendu.

d. Etiologies :

Une étude menée par Ben Salah R et al (7) a rapporté que les principales
causes étaient représentées par une thrombophilie constitutionnelle dans 71 cas,
SAPL dans 44 cas, maladie de Behcet dans 38 cas, LED dans 6 cas, MICI dans 2 cas
et une néoplasie dans 18 cas.

Dans notre série les étiologies étaient représentés par :

v' une hyperhomocystéinémie par carence en vitamine B12 dans 3 cas. De ce
fait, le caractere typiguement multifactorielle de la maladie thromboembolique
incite a rechercher autant que possible les facteurs de risque de cette

pathologie.Dans ce cadre, le dosage de I’homocysteine devrait faire partie du
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bilan systématique réalisé chez un patient ayant une thrombose
veineuse.(108)

v' Un lupus avec SAPL secondaire dans 1 cas: Il est connu que les maladies
auto-immunes sont associées a un tres haut risque de thrombose veineuse, le
LES en particulier. D’ou [l'intérét d’'un examen minutieux du malade
notamment en cas de dyspnée ou d’autres signes d’appel thrombo-
emboliques. Les signes cliniques en rapport avec une thrombose veineuse
profonde sont souvent insidieux et trompeurs, surtout au début. D’ou la
nécessité de les rechercher systématiqguement chez les patients lupiques
notamment dans un contexte particulier : alitement, post-partum et en cas de
cardiopathie. Les complications thrombo-emboliques notamment I’embolie
pulmonaire constituent les principales causes de mortalité dans le lupus.(109)

v La maladie de Behcet dans 4 cas: le caractére extensif et récidivant des
thromboses veineuses au cours de la maladie de Behcet avait déja été mis en
évidence dans plusieurs études. La diffusion des thromboses veineuses a
I’ensemble des territoires veineux avec une prédominance au niveau des
veines des membres inférieurs transparaissait clairement dans nos résultats,
confirmant ainsi le caractére ubiquitaire de I’atteinte veineuse et le tropisme
veineux de la maladie.(110)

v' Une splénectomie avec thrombocytose dans 1 cas : la splénectomie expose a
la formation de thrombus, plus particulierement dans I’axe spléno-
mésaraique résiduel (111) contrairement a notre cas. Le mécanisme
physiopathologique est encore méconnu et semble étre fonction de la
pathologie de base ayant motivé la splénectomie. Les complications

thromboemboliques apres splénectomie varient de 3 a 10 % selon les
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séries(112,113,114). Ce risque élevé de complications thromboemboliques
reste l'objet de controverses. En effet, pour certains, le risque
thromboembolique est multiplié par quatre apres splénectomie par rapport a
une autre intervention chirurgicale(115,116,117).En revanche, pour d'autres,
la splénectomie ne constitue pas en elle-méme un facteur de risque de
complications thromboemboliques (118,119). Cette différence s'explique
essentiellement par I'hétérogénéité des indications dans les différentes séries.
Apreés une splénectomie, une thrombocytose définie par un taux de plaquettes
supérieur a 400 000 est observée dans plus de 70 % cas (118,119,120).Le
taux de plaquettes augmente généralement a partir du cinquieme jour
postopératoire pour atteindre un pic entre la deuxiéme et la troisieme
semaine postopératoire et revient a la normale dans la majorité des cas, un
mois apres la réalisation de la splénectomie(118,121). Cependant le taux de
plaquettes peut rester élevé pendant plusieurs mois(116,121). La corrélation
entre la thrombocytose et le risque de survenue d'une complication
thromboembolique n'est actuellement pas démontrée (122,3123) et il semble
que ce risque soit surtout corrélé aux anomalies de la fonction
plaquettaire(119,123,124) qui sont essentiellement observées chez les
patients splénectomisés pour un syndrome myéloprolifératif. C'est pourquoi,
plus que la splénectomie elle-méme, c'est surtout le syndrome
myéloprolifératif qui constitue le facteur de risque principal des complications
thromboemboliques postopératoires (120,126). Dans plus de 95 % des cas,
ces complications thromboemboliques surviennent dans les deux mois qui

suivent la splénectomie mais quelques rares cas ont été rapportés chez des
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patients splénectomisés ayant une thrombocytose persistante plus de deux
ans apres l'intervention (116).

La splénectomie a outre sa morbidité opératoire, des conséquences a long
terme qui méritent d'étre prises en considération lors de son indication. Les
complications thromboemboliques sont peu fréquentes et aucun traitement
préventif n'a clairement démontré son utilité.

v" Une néoplasie dans 2 cas (Myélome multiple, leucémie).

e. Traitement:

La prise en charge thérapeutique initiale et la phase de relais entre
I’Héparinothérapie et les anticoagulants oraux sont bien définis en pratique
médicale.

SYLLA D et al (106) ont rapporté 34 patients traités par HPBM avec relais par
AVK et 6 patients mis sous AVK sans traitement préalable par I’HBPM faute de
moyens. Cette méthode de traitement a été utilisée dans la plupart des études
africaines (127).Tous leurs patients ont effectué régulierement des dosages du TP et
de 'INR pour une meilleure surveillance thérapeutique du traitement anticoagulant.
Une bonne amélioration avec régression des signes cliniques ont été observée chez
82,5% des patients. Par contre, ils ont enregistré 17,5% de déces.

Dans notre série tous nos patients ont bénéficié d’'une anticoagulation a visée
curative ainsi qu’un traitement étiologique adapté, I’évolution était favorable dans 8
cas, compliquée dans 2 cas d’'une embolie pulmonaire (Hyperhomocystéinémie par
carence en vitamine B12) et d’une occlusion de la veine centrale de la rétine avec
apparition d’un glaucome néo-vasculaire (Maladie de Behcet), et dans 1 «cas

I’évolution n’a pas été précisée.
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3. Thromboses artérielles :

Les phénomeénes régissant le développement de thromboses, qu’elles soient
artérielles, veineuses ou microcirculatoires, sont complexes. En 1856, Virchow
identifiait trois facteurs thrombogénes principaux : les dysfonctions endothéliales,
les modifications rhéologiques et les facteurs d’hypercoagulabilité, déterminant la
localisation, I’évolution et les caractéristiques d’une thrombose. Derriere ces
mécanismes communs se cache une variété de situations cliniques tres hétérogenes,
en fonction notamment du type de vaisseaux atteints : artere ou veine. (128)

Les pathologies thrombotiques artérielles constituent la premiere cause de
mortalité dans les pays développés. Elles sont généralement a I’origine de tableaux
cliniques bruyants liés dans la majorité des cas au développement de
I’athérosclérose. Les thromboses artérielles non athéromateuses, objet de notre
étude, restent des situations beaucoup plus rares. (128)

La thrombose artérielle est problématique, du fait des spécificités de leur prise
en charge et notamment du caractéere totalement distinct de la réflexion étiologique.
(128)

Hamzaoui, N et al (3) ont souligné que les thromboses artérielles
représentaient 20% de I’ensemble des thromboses vasculaires rapportées.

Dans notre série les thromboses artérielles représentaient 15% de I’ensemble
des thromboses vasculaires soit 5 patients.

a. Localisations :

Les thromboses artérielles peuvent concerner tous les territoires mais les
atteintes neurologiques sont les plus fréquentes, devant celle des arteres des

membres et des autres arteres viscérales (129).
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N. Hamzaoui et al (3) ont rapporté que la thrombose était carotidienne dans 2
cas.

Une étude menée par Pelloni, A et al (130) sur les thromboses artérielles
digestives a rapporté que la thrombose intéressait le tronc cceliaque dans 77% des
cas.

Dans notre série la thrombose intéressait les arteres temporales dans 2 cas, la

carotide externe droite dans 1 cas, le tronc ceeliaque dans 1 cas (Figure 33) et

I’artere cubitale dans 1 cas.
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Figure 33 : TDM abdominale en coupe axiale sans injection du produit de contraste

objectivant un infarctus mésentérique aigue par occlusion du tronc cceliaque
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b. Manifestations cliniques :

Les manifestations cliniques varient en fonction de la localisation.

P. Belenotti et al (132) ont rapporté que les thromboses artérielles digestives
sont de diagnostic difficile, notamment lorsqu’elles sont d’expression chronique.
Elles sont fréquentes chez les sujets > 70 ans avec : 11 patients présentaient des
douleurs abdominales post-prandiales, 4 se plaignaient de diarrhée et/ou de
vomissement et 9 patients avaient une perte du poids, d’'une moyenne de 7,5 kg.

Pelloni, A et al (130) a rapporté quand a lui, le cas d’une patiente qui avait des
douleurs abdominales et une diarrhée suite a une occlusion du tronc cceliaque.

Dans notre série, l'occlusion du tronc ceeliague s’est manifestée
essentiellement par une douleur abdominale intense, des vomissements et une
diarrhée liguidienne rebelle au traitement chez 1 seul patient.

Elias, B et al (131) ont rapporté 3 cas de thrombose traumatique de l'artére
cubitale révélée par une ischémie aigué: le premier au niveau du 4¢me doigt, le
deuxieme au niveau du 5¢me doigt et le troisieme au niveau des 3 derniers doigts.

Dans notre série, la thrombose de [I’artéere cubitale s’est manifestée
essentiellement par une douleur du membre, cyanose, anesthésie des extrémités,
absence de pouls cubital et présence de signe d’insuffisance circulatoire dans le
territoire de I’artere cubitale chez 1 seul patient.

Babel J et al (133) ont rapporté que les symptomes présents en cas de
sténoses ou thromboses carotidiennes sont évidemment neurologiques, mais ils
sont fréguemment associés a des signes ophtalmologiques a rechercher
systématiquement.

Dans notre série, la thrombose de la carotide externe et de I’artere temporale

s’est manifestée par des céphalées chez 3 patients avec un pourcentage de 33 %, la
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claudication de la machoire et la BAV chez 2 patients soit 22%, la PPR et la cécité
bilatérale chez 1 seul patient soit 11%.

C. Etiologies :

Exception faite des mécanismes classiques (athéromateux et embolique), des
thromboses artérielles peuvent s’observer au cours de certaines thrombophilies
acquises (hyperhomocystéinémie, SAPL) et de thrombophilies hématologiques (HPN
et syndromes myéloprolifératifs). (128)

Ainsi, dans le SAPL, le premier accident thrombotique (veineux ou artériel)
survient habituellement chez un sujet jeune, lors de circonstances favorisantes
(grossesse, post-partum, association tabac et contraception orale, intervention
chirurgicale...). (128)

L’hyperhomocystéinémie peut étre compliquée ou révélée par des thromboses
artérielles de facon non exceptionnelle. Son statut de facteur de risque
cardiovasculaire a part entiere reste encore a préciser (138). Une observation pareille
(134) a rapporté le cas d’une thrombose artérielle aigué dans un contexte
d’hyperhomocystéinémie.

Concernant I’HPN, la prévalence de la localisation artérielle des thromboses
reste inférieure a celle de la localisation veineuse (139).

L’existence d’une mutation JAK2, dans le cadre d’une maladie de Vaquez ou
d’une Thrombocytopénie Essentielle, est un facteur de risque connu de thrombose
artérielle, le plus souvent a type d’accident vasculaire cérébral, de syndrome
coronarien aigu ou de thrombose des arteres des membres (140).

Les thrombophilies constitutionnelles sont rarement a [I'origine de
manifestations thrombotiques artérielles. Cette recherche ne se justifie que chez des

patients jeunes présentant des thromboses artérielles inexpliquées, et/ou
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récidivantes, parfois associées a des manifestations thrombotiques veineuses(137).
Un déficit en AT peut favoriser la survenue de thromboses artérielles récidivantes du
sujet jeune. Il est important d’explorer ces patients et leur famille, pour typer le
déficit en AT, et ainsi préciser son potentiel thrombogene(137). Une observation
(137) a rapporté un cas a propos d’un déficit homozygote en antithrombine de type
Il HBS comme cause rare de thromboses artérielles récidivantes.

L’atteinte artérielle au cours de la maladie de Behcet est plus rare (2,7 % a 7 %
selon les séries) mais plus grave que I'atteinte veineuse(135). Kallel, A et al (135) ont
rapporté un cas de thromboses artérielles multiples au cours de la maladie de
Behcet.

Les thromboses artérielles des membres supérieurs ne concernent qu’une
faible proportion des atteintes artérielles périphériques. Les étiologies sont variées
et different de celles intéressant les membres inférieurs(136). Une étude menée par
Armengol, G (136) et al a rapporté que I’étiologie la plus fréquente était I'embolie
artérielle a partir d’une plaque d’athérome (14,9 %), suivie par le syndrome du
marteau (13,2 %) et les causes cardio-emboliques (12,3 %). La maladie de Buerger
concernait 8,8 % des patients, les causes iatrogenes 7,9 % et les connectivites 7 %
comme les cancers. Enfin, les autres étiologies étaient représentées par les
thrombophilies (6,1 %), le syndrome du défilé thoraco-cervico-brachial (5,3 %), les
embolies paradoxales (2,6 %) et les vascularites des gros vaisseaux (3 %). Malgré une
enquéte étiologique poussée; 12,3 % des patients restaient sans diagnostic
étiologique.

Parmi les étiologies inflammatoires de thrombose artérielle, on retrouve les
artériopathies non athéromateuses de type vascularite des gros vaisseaux comme la

maladie de Takayasu, qui est une artérite inflammatoire atteignant avec prédilection
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I’aorte et ses principales branches. L’épaississement pariétal progressif, ainsi que
les lésions endothéliales d’origine inflammatoire, aboutissent a des sténoses,
anévrysmes et thromboses artérielles.

La maladie de Takayasu touche prioritairement la femme jeune, avec parfois
des tableaux neurologiques catastrophiques.

La maladie de Horton, ou panartérite gigantocellulaire subaigué segmentaire,
prédomine dans le territoire des branches de la carotide externe mais peut
également diffuser a I'ensemble des gros troncs artériels, dont la classique aortite.
(128)

La maladie de Buerger, ou thromboangéite oblitérante, une cause de
thrombose artérielle sur artériopathie inflammatoire sans composante systémique
est a évoquer en cas de thromboses artérielles distales des membres (notamment
des membres supérieurs), de claudication et de troubles trophiques récidivants, avec
des axes proximaux indemnes de lésion athéromateuse, chez une personne jeune
dans un contexte d’intoxication tabagique et/ou cannabique massive.(128)

Dans notre série les étiologies étaient la maladie de Horton dans 3 cas, une
hyperhomocystéinémie dans 1 cas et restait indéterminée dans 1 cas.

d. Traitement :

La thrombose artérielle est la résultante d'événements comprenant l'adhésion,
I'activation et finalement l'agrégation plaquettaires initiées par le contact des
plaquettes avec les structures sous-endothéliales du vaisseau lésé. L'activation de la
coagulation est également un facteur important de par les liens étroits qui existent
entre plaquettes activées et génération de thrombine. (141) Le but des agents
antithrombotiques est donc d'interférer avec cette cascade d'événements

prothrombotiques. Au-dela de leur role majeur dans la formation du thrombus
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artériel, les plaquettes sont également une source importante de protéines
inflammatoires ; ces protéines sont des facteurs prépondérants dans la genése de la
maladie athéroscléreuse.

Les agents antiplaquettaires (AAP) ont donc un double effet : prévenir
I'occlusion des vaisseaux et inhiber la progression de la maladie athéroscléreuse via
la diminution de la production de facteurs plaquettaires pro-athérogéniques.(142)

Les antithrombotiques actuellement sur le marché jouent un role primordial
dans l'arsenal thérapeutique de la pathologie artérielle. Ces molécules ont leurs
avantages, leurs limitations, et ne préviennent que 25% des événements
cardiovasculaires. Dans un proche avenir, des inhibiteurs de la fonction plaquettaire
plus puissants devraient étre disponibles. De nouvelles cibles identifiées grace a une
meilleure compréhension du fonctionnement de la plaquette pourraient étre a
I'origine de nouveaux antiplaquettaires, de méme que la reconnaissance du réle des
plaquettes dans le processus inflammatoire, ainsi que de leurs interactions avec les
leucocytes, permet d'espérer la mise au point de nouvelles classes
d'antithrombotiques.(143)

Dans notre série, tous nos patients ont bénéficié d’'une anticoagulation a visée
curative ainsi qu’un traitement étiologique adapté. L’évolution était favorable dans 3
cas, compliquée par I'apparition d’'une thrombose de la partie distale de l'artere
splénique étendue sur environ 25mm avec un infarctus massif de la rate dans 1 cas
(occlusion du tronc ceeliaque par hyperhomocystéinémie) (Figure 34), et

indéterminée dans 1 cas.
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Figure 34 : TDM abdominale en coupe axiale apres injection du produit de contraste

objectivant un infarctus massif de la rate par occlusion de I'artere splénique

4. Thrombose intra cardiague (TIC) :

La thrombose intracardiaque, définie par la formation d’un caillot sanguin au
niveau d’une ou de plusieurs cavités cardiaques, représente une des facettes de la
maladie thromboembolique. Elle est couramment favorisée par des troubles du
rythme (fibrillation auriculaire). Néanmoins, d’autres affections systémiques peuvent
prédisposer a la formation de TIC. (144)

1 seul patient de notre série avait une thrombose intracardiaque représentant

ainsi, 3% de I’ensemble des thromboses.

EL KHADER Salah Eddine 108



Les thromboses vasculaires inhabituelles Mémoire/19

G

Figure 35 : ETO objectivant une tumeur intra auriculaire droite

a. Manifestations clinigues :

Une étude menée par Ben Nasser, K et al (144) et al a rapporté que la
découverte était échographique dans tous les cas, demandée dans le cadre d’une
enquéte de fievre prolongée, altération de I’état général, un accident vasculaire
cérébral inexpliqué ou un infarctus splénique.

Dans notre cas, les signes cliniques sont représentés essentiellement par un
syndrome fébrile et une altération de I’état général sans autres signes associés.

b. Etiologies :

Une étude menée par Ben Nasser, K et al (144) a rapporté que la thrombose
était secondaire a une entéropathie exsudative en rapport avec une maladie
ceeliaque dans 2 cas (a I'origine d’un déficit profond en protéine C et S), a une
maladie de Behcet dans un cas, a une granulomateuse éosinophilique avec
polyangéite dans un cas et a une néoplasie évolutive et métastasée dans un autre

cas.
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Khammar, Z et al (145) ont rapporté 3 cas de thrombose intracardiaque au
cours de la maladie de Behcet.

Harmouche, H et al (146) ont rapporté le cas d’une association d’un
anévrysme de I’artere pulmonaire avec thromboses intracardiaques au cours de la
maladie de Behcet.

Solanilla, A et al (147) ont rapporté 2 cas de thromboses intracardiaques du
ventricule gauche et embolies artérielles multiples chez I’adulte jeune secondaire a
une hyperhomocystéinémie.

Marie | et al (148) ont rapporté 2 cas d’un thrombus intracardiagque an cours
du SAPL primaire.

Dans notre cas, I’étiologie était un syndrome des antiphospholipides.

L’atteinte cardiaque est rare mais grave au cours du syndrome des
antiphospholipides. Elle peut toucher toutes les tuniques du cceur mais I'atteinte
valvulaire est de loin la plus fréquente. L’atteinte coronaire fait toute la gravité de
cette atteinte spécifique. (149)

La thrombose intracardiaque est rare au cours du SAPL. Elle touche
préférentiellement les cavités cardiaques droites (149). Elle ne concernait que
4/1000 (0,4 %) patients de I’Euro-Phospholipid Project. Elle peut étre révélée par des
emboles systémiques (150). Elle est parfois partiellement calcifiée (151). Le
diagnostic échographique est parfois difficile, notamment pour les cavités droites,
posant essentiellement un probleme diagnostique avec les tumeurs cardiaques
(150,152). L’apport de l'imagerie par résonance magnétique (IRM) est alors
important, car elle permet de distinguer apres injection de gadolinium la masse avec
prise de contraste (myxome) du thrombus non rehaussé(153).

L’étude menée par Marie | et al (148) a souligné l'intérét de rechercher un
thrombus intracardiaque au cours du SAPL, et d'autre part, que le diagnostic de SAPL

doit étre évoqué chez les patients porteurs d'un thrombus intracardiaque sans
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cardiopathie sous jacente et a insisté sur lI'importance du suivi cardiaque, clinique et
échographique, chez les patients ayant un SAPL.

c. Traitement:

Le traitement des atteintes thrombotiques du SAPL repose sur une
anticoagulation efficace. C’est le cas des thromboses intracardiaques survenant au
cours du SAPL mais également en cas d’atteinte valvulaire pour prévenir le risque
embolique chez les patients ayant déja eu une atteinte thrombotique ou embolique.
Une anticoagulation curative doit également étre poursuivie sur le long terme dans
les syndromes coronariens, éventuellement associée a une antiagrégation
plaquettaire en cas d’association a d’autres facteurs de risque cardiovasculaires
(154). Le niveau d’anticoagulation a longtemps été débattu (155,156) mais il est
désormais établi que le niveau d’INR a obtenir est entre 2 et 3 (157,158). Un niveau
supérieur d’anticoagulation est associé avec des accidents hémorragiques plus
fréquents sans bénéfice net sur le risque de récidive des thromboses. En cas de
rechute sous anticoagulation curative, le premier élément a vérifier est I’efficacité de
la thérapeutique. En effet, plusieurs études ont montré que I'INR, reflétant
indirectement l'observance thérapeutique, était chez ces patients, sub-optimal
(159,160). En cas de rechute vraie, malgré une anticoagulation efficace, il faut
envisager l'adjonction d’un antiagrégant plaquettaire, voire le changement de la
méthode d’anticoagulation.

Le traitement des facteurs de risque cardiovasculaires est essentiel en cas
d’atteinte cardiaque au cours du SAPL et ne doit pas étre négligé (161).

Dans notre cas, le patient a benéficié d’une anticoagulation a visée curative
avec un traitement étiologique adapté, I’évolution était favorable sur le plan clinique

et échographique sans récidive apres 3 ans de suivi.

EL KHADER Salah Eddine 111



Les thromboses vasculaires inhabituelles Mémoire/19

CONCLUSION
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Il arrive parfois qu’un caillot, ou thrombus, se forme a 'intérieur d’une veine
ou d’une artere, ce qui perturbe la circulation sanguine. Ce phénomene appelé
thrombose vasculaire peut étre asymptomatique, ou se manifester par des
symptomes quelquefois difficiles a percevoir. La complication la plus redoutable est
la survenue d’une embolie pulmonaire lorsequ’il s’agit d’'une thrombose veineuse et

le risque d’ischémie en cas d’atteinte artérielle.

Rares mais souvent révélatrices d’affections thrombogénes satellites d’un
processus, infectieux, auto-immun ou néoplasique, les thromboses vasculaires
d’étiologie ou de localisation inhabituelles représentent aujourd’hui des motifs
d’hospitalisation fréquents qui nécessitent une exploration et une prise en charge

symptomatique et étiologique adéquate.

Enforcés par l'arrivée récente des AOD sur le marché, les médicaments
disponibles offrent des options thérapeutiques adaptées a la pathologie de chaque
patient. Cet arsenal pharmacologique soutenu par des techniques d’imagerie
efficaces et parfois complété par des traitements interventionnels requiert

idéalement la participation active et éclairée du patient.
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RESUME
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RESUME

Introduction :

Une thrombose vasculaire peut étre définie comme étant la formation d’un
caillot de fibrine ou thrombus dans un vaisseau sanguin : artere ou veine.

Les facteurs de risque exposant a la survenue de thrombose vasculaire sont
nombreux et peuvent étre classés selon leur caractére constitutionnel ou acquis,
transitoire ou permanent.

Cette thrombose est classée d’inhabituelle en raison soit de sa localisation ou
du mode révélateur de la pathologie sous jacente.

Les symptomes évocateurs de thrombose sont liés d’une part a I’obstruction
du vaisseau, artériel ou veineux, entrainant une géne a I’écoulement du sang et
d’autre part a I'inflammation qui en résulte.

La principale complication en phase aigue est la survenue d’une embolie
pulmonaire en cas d’atteinte veineuse et d’infarcissements viscéraux en cas
d’atteinte artérielle.

C’est une pathologie multifactorielle dont I’étiologie doit étre recherchée afin
d’instaurer un traitement étiologique ayant comme objectif d’éviter les récidives

pouvant parfois mettre en jeu le pronostic vital.

Objectifs de notre étude :

Relever les différentes localisations des thromboses vasculaires inhabituelles
et soulever les différentes étiologies des thromboses vasculaires inhabituelles afin
de discuter nos résultats aux données de la littérature. Il s’agit d’une étude

rétrospective portant sur les patients suivi pour thrombose vasculaire au service de
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médecine interne a I’hopital militaire Moulay Ismail Meknés(HMMI) sur une période

de 3 ans, allant de janvier 2016 a décembre 201 8.

Résultats :

L’age de nos patients varie entre 19 ans et 85 ans avec un age moyen de 43
ans et une prédominance de la tranche d’age de 21 a 40 ans.

Nous relevant une nette prédominance masculine avec une sex-ratio
Homme/Femme de 20/13 soit 1,53.

On note que les thromboses veineuses sont plus fréquentes que les
thromboses artérielles et intracardiaque, et les localisations inhabituelles retrouvées
sont : membre supérieur, veine cave supérieure, veine cave inférieur, tronc porte,
veine cérébrale, veine splénique, veine centrale de la rétine.

Les signes cliniques varient en fonction de la localisation et selon le type de
vaisseau atteint/ artériel ou veineux.

L’enquéte étiologique a été réalisé chez tous les patients et a révélé
principalement : La maladie de Behcet, une hyperhomocystéinémie, syndrome des
antiphospholipides primaire ou secondaire au lupus, une Maladie inflammatoire
chronique de l'intestin a type de recto colite hémorragique (RCH), mutation du
facteur 5 Leiden, une cause néoplasique : leucémie, lymphome de Hodgkin, une
thrombocytémie essentielle par mutation JAK 2 et myélome multiple , la maladie
d’Horton ,Pose d’un cathéter veineux central , splénectomie avec thrombocytose
,grossesse. La cause restait indéterminée dans quelques cas.

Tous nos patients soit 33 patients (lont recu une anticoagulation a visée

curative a base d’héparine de bas poids moléculaire (HBPM) : Enoxaparine sodique
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avec un relais par I’Acénocoumarol ou le Rivaroxaban ceci parallelement au
traitement étiologique (Immunosuppresseur, corticothérapie,Vitamine B12...).
L’évolution était favorable dans 21 cas avec une bonne amélioration clinique
et paraclinique : reperméabilisation du vaisseau thrombosé. Par ailleurs, I’évolution
était marquée par la persistance de la thrombose malgré I’anticoagulation a visée
curative et le traitement étiologique chez 3 patients et I’apparition de complications
(extension de la thrombose, survenue d’une nouvelle thrombose a distance de la

localisation initiale, survenue d’une embolie pulmonaire) chez 4 autres patients.
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