CHOLANGIOPATHIE ASSOCIEE
AU CAVERNOME PORTE




HISTORIQUE ET NOMENCLATURE

Premiere description d’un lien entre thrombose porte et
cholestase a été faite par Fraser et al en 1944,

Biliopathie
Portale

\,

Description en 1982 par Williams et al. de varices cholédociennes
avec la premiére image publiée « d’empreinte » d’'un cavernome
porte sur la voie biliaire principale en 1982 Williams et al. O

N N

Pseudo- Pseudo-Cholangite

Premiere série prospective en 1992 d’anomalies biliaires associées
a I’HTP par Dilawari et al.

—

Entité floue avec plusieurs dénominations jusqu’en 2014 :
Consensus établi par Dhiman et al sur |la CHOLANGIOPATHIE
CAVERNOMATEUSE PORTALE.

—

1982



Présentateur
Commentaires de présentation
La première relation entre thrombose et cholestase a été décrite pour la première fois en 1944 par Fraser et al.(Fraser & Brown, 1944). La première image cholangiographique « d’empreinte » d’une collatérale sur la voie biliaire principale fut observée en 1982(Williams, Burnett, & Mazer, 1982), mais il a fallu attendre 1992 pour avoir la première série prospective décrivant les anomalies cholangiographiques associées à la l’hypertension portale (Dilawari & Chawla, 1992). L’aspect des voies biliaires a été d’abord comparé à une « pseudo cholangite sclérosante » (Dilawari & Chawla, 1992), puis à un « pseudo-cholangiocarcinome »(Bayraktar et al., 1995), en raison du siège souvent juxta hilaire de l’obstruction biliaire.
Les définitions de cette entité ont elles aussi variées, Sarin et al. considéraient la biliopathie portale comme l’existence d’anomalies biliaires et vésiculaires dans un contexte d’hypertension portale.
Le terme de biliopathie portale a ensuite été utilisé jusqu’en 2014 où un consensus (Radha K Dhiman et al., 2014) a été établi, proposant :
Un nom : Cholangiopathie cavernomateuse porte (CCP)
Des critères diagnostiques :
Présence d’un cavernome porte
Présence d’anomalie cholangiographique
Absence de diagnostic différentiel



DEFINITION - NOMENCLATURE

0 Depuis 2014, un consensus établi :
o Un nouveau nom:

[ CHOLANGIOPATHIE CAVERNOMATEUSE PORTALE (CCP)]

O Une définition : « Anomalies biliaires extra-hépatiques avec ou sans anomalie des canaux
biliaires des 1¢"¢s et 2¢™es dijvisions biliaires chez un patient avec un cavernome portal associant : »
m Des anomalies CPRE ou IRM typiques

m En l'labsence d’autre étiologie de cholangiopathie

0 Cela fixe la nécessité de la présence d’un cavernome dans la pathogénese du trouble.
Rendant I'ancienne dénomination « Biliopathie Portale » caduque.

Dhiman et al J Clin Exp Hepatol 2014;4:52-514)


Présentateur
Commentaires de présentation
Au fur et à mesure des publications sur les cholangiopathies associées au thromboses porte, le lien entre la présence d’un cavernome et la présence d’anomalies biliaires a clairement été établi.
En effet, les anomalies biliaires présentes chez les patients atteints d’HTP intra-hépatique sont beaucoup moins fréquentes et ne touchent que les voies biliaires intra-hépatiques. Ce sont le plus souvent des anomalies cholangiographiques qui sont dues à des remaniements parenchymateux et pas à une véritable obstruction ou maladie des voies biliaires Au total, les anomalies cholangiographiques existent dans 9% des patients atteints de fibrose hépatique non cirrhotique, 27% des patients atteints de cirrhose. Dans ces cas-là les anomalies cholangiographique sont toujours intra-hépatiques. Dans les cas d’HTPEH, les anomalies des voies biliaires sont beaucoup plus fréquentes (81% à 85%), celles-ci touchent les voies biliaires extra-hépatiques dans 100% des cas et intra-hépatique dans 60%. Elles sont toujours liées à la présence d’un cavernome portal (Radha Krishan Dhiman et al., 2002)(Malkan et al., 1999) 



= MICRO-VASCULARISATION DES VBEH

- |l existe de nombreuses anastomoses artério-veineuses fines
para-cholédociennes
» Extension possible du thrombus porte sur le réseau artériolaire
—> Artérioles des VBEH sur la portion interne de la VB et Veinules
cholédociennes et sur la portion externe de la VB
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Inferior Pancreaticoduodenal Vein

D’apreés Pury J Clin Exp Hepatol. 2014 D’apres Cho et al. Radiology 1983
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La vascularisation des voies biliaires est prise en charge à 75% par le sang oxygéné de l’artère hépatique et à 25% par le sang de la veine porte (Shah, García-Cardeña, Sessa, & Groszmann, 1998). La conséquence de l’occlusion de l’artère hépatique n’entraine en principe pas ou peu de souffrance hépatocytaire mais est à l’origine de cholangites ischémiques qui ont pour particularité de toucher préférentiellement les voies biliaires intra-hépatiques et/ou la convergence biliaire supérieure en respectant toujours la voie biliaire principale (Corpechot, 2014).
Le respect de la voie biliaire principale s’explique par l’existence d’un plexus anastomotique artério-veineux para-cholédocien appelé plexus de Petren (Puri, 2014). Il a été montré sur le foie du rat que ce plexus présentait de nombreuses communications arterio-portales au niveau de la microcirculation péri-cholédocienne (Mitra, 1966), avec de fines artérioles dont le trajet est intra-mural dans la paroi de la VBP, et des veinules cholédociennes, plus larges, dont le trajet est plus externe (Williams et al., 1982).
Lors de l’apparition d’une thrombose porte avec HTPEH, les réponses compensatoires sont d’installation rapides avec le développement d’un cavernome portal. Les conséquences du cavernome apparaissent dans des délais plus ou moins long : splénomégalie, varices œsophagiennes et gastriques et ensuite apparition d’un CCP avec ou sans ascite à des stades plus tardifs (Kumar & Saraswat, 2014). 
La dilatation massive des veines collatérales paracholédociennes va avoir des conséquences sur le microvascularisation autour des voies biliaires et entrainer des phénomènes compressifs et ischémiques à l’origine de la cholangiopathie cavernomateuse.



PHYSIOPATHOLOGIE

TR,
0 Deux Facteurs d’Obstruction Biliaire

o Réversible

m Lié a 'effet de masse des collatérales du cavernome et aux varices cholédociennes
sur les voies biliaires.

m Disparait aprées constitution d’un shunt porto-systémique

o Irréversible

m D a des mécanismes ischémiques et fibreux
m Obstruction portale / Compression mécanique / Remaniement fibreux du cavernome
péribiliaire
m Ces anomalies cholangiographiques ne disparaissent pas apres décompression du
systeme porte.



PHYSIOPATHOLOGIE :

Left Gastric Vein

Epicholedochal plexus
(Saint's Plexus)

Paracholedochal plexu

(Petren's Plexus)
First jejunal vein

Inferior Pancreaticoduodenal Vein

=  Tous les patients présentent une atteinte
cholédocienne = effet de masse du

Gastrocolic Trunk (with Superior Pancreaticoduodenal Vein)

cavernome, empreinte sténosante sur la VBP.

= 20% des patients présentent des lésions
biliaires intra-hépatiques = Phénomenes
ischémiques diffus (VBP et VBIH)

=  Apres décompression portale 25% des
patients gardent des lésions fixées

COMPRESSION DES STENOSE
COLLATERALES SUR LA ; —| REVERSIBLE
VOIE BILIAIRE CHOLEDOQUE
LESIONS ISCHEMIQUES STENOSE
PAR COMPRESSION SUR CHOLEDOQUE |— IRREVERSIBLE
LE RESEAU ARTERIOLAIRE & VBIH
TISSU CICATRICIEL STENOSE
FIBREUX LIE AU i —| |IRREVERSIBLE
CAVERNOME CHOLEDOQUE

Effet de la décompression porte sur la cholangiographie

ler auteur Nombre de Intervention Pourcentage de
patients succes

(R K Dhiman et al., 5 Shunt chirurgical 80%
1999)

(Chaudhary et al., 7 Shunt chirurgical 71%
1998)

(Khare et al., 2005) 4 Shunt chirurgical 75%
(Agarwal, Sharma, 37 Shunt chirurgical 62%

Singh, Agarwal, &
Girish, 2011)

(Vibert et al., 2007) 10 Shunt chirurgical 70%
(Chattopadhyay et 43 Shunt chirurgical ou 88%
al., 2012) embolisation splénique
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Le mécanisme d’obstruction biliaire lors de la CCP s’explique premièrement par un d’obstacle lié à la compression du cavernome sur la voie biliaire. Cet obstacle est réversible et disparait lors de la décompression portale.
Cependant, cette hypothèse compressive n’explique pas à elle seule les phénomènes obstructifs biliaires rencontrés lors de la CCP :
Si les anomalies cholangiographiques touchent toujours la VBP, elles peuvent être présentes en intra-hépatique chez 20% des patients en l’absence de compression cavernomateuse. (Condat et al., 2003)
Certaines anomalies ne régressent pas après décompression portale chez les patients atteints de CCP.  Cf tableau.
Dans près d’un quart des cas, quelques lésions biliaires persistent. Ce sont majoritairement des lésions intra-hépatiques dont la persistance peut être expliquée par :
Des phénomènes ischémiques : liés à d’abord à la compression chronique des collatérales veineuses sur le réseau artériolaire para-cholédocien et ensuite à l’extension des thrombi à travers les anastomoses arterio-portales du plexus de Petren(Puri, 2014).
Des remaniements fibreux des collatérales veineuses du cavernome laissant une empreinte cicatricielle au niveau des voies biliaires(Puri, 2014).



HISTOIRE NATURELLE ET CLINIQUE

. Les anomalies cholangiographiques apparaissent

PHASE PRECLINIQUE rapidement
HTP Extra-Hépatique

Ml ~ =~~~ === e ___ . L'évolution vers une forme symptomatique est
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R _ <1lan
ASYMPTOMATIQUE | € * Changement ;hqla_ngmgraphlques Mineurs ~~~\
% | * Cholestase anictérigue S
N
\
\
\. \\
N \
: 10 - 15 ans
SYMPTOMATIQUE | _ * Sténoses biliaires serrées - Intra et Extra-Hépatigues RN
Ty | v Ictére S
\
\
*  Accidents lithiasiques
COMPLIQUEE A — * Cholangite sclérosante secondaire @ >15ans
Dhiman et al J Gastroenterol Hepatol 2006 r

Llop et al. Gut 2011 ;60:853-860
Duseja J Clin Exp Hepatol 2014 ;4:534-S36 , Shulka et al J Clin exp hep 2017
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La prévalence des CCP chez les patients atteints d’HTPEH varie selon les séries et semble être très importante dans la population Indienne avec de 81% à 100% des patients HTPEH qui présenteront une CCP (Kumar & Saraswat, 2014). 
En revanche, pour les HTP intra hépatiques, la prévalence des cholangiopathies est moindre : de 9 à 40%(Radha Krishan Dhiman et al., 2002)(Malkan et al., 1999). 
Il existe des anomalies cholangiographique des patients atteints de fibrose intra-hépatique non cirrhotique dans près 9% (Radha Krishan Dhiman et al., 2002).
Il semblerait que ces anomalies soient liées à des remaniements parenchymateux, plutôt qu’à une vraie maladie des voies biliaires.

Au total, les anomalies cholangiographiques existent dans 9% des patients atteints de fibrose hépatique non cirrhotique, 27% des patients atteints de cirrhose. 
Dans ces cas-là les anomalies cholangiographiques sont toujours intra-hépatiques. 

Dans les cas d’HTPEH, les anomalies des voies biliaires sont beaucoup plus fréquentes (81% à 85%), celles-ci touchent les voies biliaires extra-hépatiques dans 100% des cas et intra-hépatique dans 60%. Elles sont toujours liées à la présence d’un cavernome portal (Malkan et al., 1999). 

Au fur et à mesure des publications sur les cholangiopathies associées aux thromboses porte, le lien entre la présence d’un cavernome et la présence d’anomalies biliaires a clairement été établi. Le cavernome porte entre directement dans la pathogénie de la cholangiopathie portale et sa présence est indispensable au diagnostic.

Bien que les anomalies cholangiographiques soient très fréquentes, les CCP radiologiques sont le plus souvent asymptomatiques.
Seulement 20% deviendront symptomatiques avec le plus souvent une cholestase ictérique. La forme symptomatique intervient en général après une durée d’évolution longue d’environ 10 ans (Duseja, 2014)
Enfin, parmi ces 20% de symptomatiques, un peu plus de la moitié évoluera vers une forme compliquée (soit 12% du total).

Les facteurs de risque d’évolution vers une forme symptomatique ou compliqué sont :
L'âge du patient
La durée d’évolution du cavernome porte
La présence de lithiase vésiculaire et de lithiase de la voie biliaire principale



IMAGERIE DE LA CHOLANGIOPATHIE ASSOCIEE AUX

CAVERNOMES PORTE
I I,

ANOMALIES VASCULAIRES ANOMALIES BILIAIRES SIGNES D’ACCOMPAGNEMENT

o Absence de visualisation du o Sténose du Cholédoque avec
« wavy aspect » , T
Tronc Porte - 'b\: g o . . o Splénomégalie
Thrombose +/- étendue VMS O FOSSIDIE — epalssissement € .
. t Vei I /. rehaussement de la paroi de la 0 Dysmorphie hepatique avec
€L VeIne spienique voie  biliaire >  aspect +/- hypertrophie
o Varices péri-cholédociennes « cholangiocarcinoma like » compensatrice focalisée
++ O StérToses ‘ intra—hépatigues o Etiologie (PCC...)
o Respect des branches mulitples a un stade tardif -2
« CSP like »

portales D & G intra-

hépatiques le + souvent o Lithiases intra-hépatique et

cholédociennes

Karla et al. J Clinical Exp Hepatol 2014 ; Vol. 4 ; No. 51 ; S44-S52
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Il existe des anomalies cholangiographique dans au moins 70% des patients avec thrombose porte extra hépatique. (Valla D, Casadevall N, Huisse MG, et al. Etiology of portal vein thrombosis in adults. A prospective evaluation of primary myelopro- liferative disorders. Gastroenterology. 1988;94:1063–1069. & Karla et al. Journal of Clinical and Experimental Hepatology | February 2014 | Vol. 4 | No. S1 | S44–S52 )
L’IRM a supplanté l’angiographie et la cholangiographie par son caractère non invasif et par le fait que l’IRM permet d’associer une cholangiographie à une portographie pour évaluer les rapports entre le cavernome et les sténoses biliaires.


IMAGERIE DE LA CHOLANGIOPATHIE ASSOCIEE AUX
CAVERNOMES PORTE

R ECHO + DOPPLER SCANNER INJECTE BILI & ANGIO IRM

Indication

Signes
Vasculaires

Signes

Biliaires

Signes
Associés

Diagnostic initial. Suivi si cirrhose

Cavernome. Varices péri-vésiculaires.
Visualisation parfaite de toutes les collatérales difficile

Seulement visualisation dilatation et lithiase si
présentes. Mauvaise visualisation de la VBP

Alerte si dysmorphie hépatique orientant vers cirrhose
biliaire secondaire.

Meilleure visualisation vasculaire,
Visualisation biliaire bonne.
Irradiant.

Délimitation exacte des collatérales
variqueuse et de I'extension du
thrombus

Dilatation, lithiases, bonne
visualisation de la VBP mais moins
perfomant que I'IlRM

Aide au diagnostic différentiel
(Métastase ou ADP si
cholangiocarcinome, Colite si CSP...)

Karla et al. J Clinical Exp Hepatol 2014 ; Vol. 4 ; No. 51 ; S44-S52

Examen de référence. Meilleure
visualisation biliaire avec
cholangiographie. Bonne

angiographie.

Délimitation exacte des collatérales
variqueuse et de I'extension du
thrombus (Idem TDM)

Excellente cholangiographie et
visualisation lithiases ++.

Permet d’étudier les rapports entre
sténose compressives variqueuse et
sténoses fibreuses

Aide au diagnostic différentiel. IDEM
TDM
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Il existe des anomalies cholangiographique dans au moins 70% des patients avec thrombose porte extra hépatique. (Valla D, Casadevall N, Huisse MG, et al. Etiology of portal vein thrombosis in adults. A prospective evaluation of primary myelopro- liferative disorders. Gastroenterology. 1988;94:1063–1069. & Karla et al. Journal of Clinical and Experimental Hepatology | February 2014 | Vol. 4 | No. S1 | S44–S52 )
L’IRM a supplanté l’angiographie et la cholangiographie par son caractère non invasif et par le fait que l’IRM permet d’associer une cholangiographie à une portographie pour évaluer les rapports entre le cavernome et les sténoses biliaires.


IMAGERIE : BILI-IRM

* LIRM asupplanté I'angiographie et la cholangiographie par son caractere non invasif, et la possibilité d’évaluer les
rapports entre le cavernome et les sténoses biliaires par cholangiographie et Portographie IRM.
* Anomalies minimes ou significative dans >70% des Bili-IRM de patients avec thrombose porte non cirrhotique

Classification de Barcelone IRM

Grade | Grade |l Grade lll
irrégularités ou angulations de I'arbre Sténose de l'arbre biliaire sans dilatation Sténose biliaire associée a une dilatation
biliaire sans sténose biliaire d’'amont d’amont

-
. L a8
Valla D, Casadevall N, Huisse MG, et al Gastroenterology. 1988,94:1063—-1069
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Il existe des anomalies cholangiographique dans au moins 70% des patients avec thrombose porte extra hépatique. (Valla D, Casadevall N, Huisse MG, et al. Etiology of portal vein thrombosis in adults. A prospective evaluation of primary myelopro- liferative disorders. Gastroenterology. 1988;94:1063–1069. & Karla et al. Journal of Clinical and Experimental Hepatology | February 2014 | Vol. 4 | No. S1 | S44–S52 )
L’IRM a supplanté l’angiographie et la cholangiographie par son caractère non invasif et par le fait que l’IRM permet d’associer une cholangiographie à une portographie pour évaluer les rapports entre le cavernome et les sténoses biliaires.

Proposition de conduite à tenir concernant la fréquence de l’imagerie dans la CCP. 
Si la thrombose est aigue :  Réalisation d’une Bili IRM à 9-12 mois du diagnostique de thrombose veineuse portale si évolution en cavernome (donc sans résolution de la thombose portale) 
Si la thrombose est chronique : réalisation d’emblée d’une Bili IRM 
Dans les 2 cas, 
- Si Grade de Barcelone III il n’est pas nécessaire de réaliser d’autre imagerie de surveillance. 
Si Grade de Barcelone I et II il faut réaliser une Bili –IRM à 2 ans pour vérifier la progression de la cholangiopathie. 
Enfin si le patient est symptomatique il est necessaire de réaliser une nouvelle imagerie. 

Portal cholangiopathy: radiological classification and natural history 
Elba Llop, Carmen de Juan, Susana Seijo, Angeles Garcıa-Criado, Juan G Abraldes, Jaume Bosch,Juan Carlos Garc ıa-Pagan 




ENDOSCOPIE INTERVENTIONNELLE
]

QUAND ? : En cas de complication (Angiocholite / Ictére) ou démarche palliative aprés échec ou impossibilité de shunt.

Principe Drainage biliaire & stenting de sténose biliaire bénigne:

- Traitement occasionnel symptomatique : Sphincterotomie et drainage biliaire avec ou sans extraction de calcul.
- Traitement palliatif (si pas de prise en charge chirurgicale envisagée)

Pose itérative de stent plastique ou de stent métallique.

Complications :

- Hémobilie, complication la plus fréquente et augmentée par rapport a d’autre indication de geste endoscopique
intra biliaire.

- Angiocholites.

Etude la plus récente : 2020 ,cohorte prospective et descriptive de 7 patients, tous traités par CPRE
Conclusion : Stent métallique permettrait la régression des varices biliaires, et une diminution des épisodes aigus.
Management of portal cavernoma-associated cholangiopathy : single centre experience
Clin res hepatol gastroenterol 2020 apr. El Sherif Y et al.

Indication au traitement endoscopique dans la CCP

Avant réalisation d’un shunt porto systémique Per opératoire Aprées shunt porto systémique
Angiocholite, abcés Prévention ictére, angiocholite ou Echec du shunt, devascularisation, persistance
Ictere, cholestase cholestase. de I'obstruction malgré shunt fonctionnel

Shunt chirurgicalement impossible
Management of Portal caermoma Cholangiopathy: Practice, Principles and strategy JOURNAL OF CLINICAL AND EXPERIMENTAL HEPATOLOGY
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La majorité des patients ayant un CCP sont asymptomatiques, l’anormalité des voies biliaires est alors diagnostiquée accidentellement. 
Une minorité de patient présente des symptômes : 
- Cholestase chronique
- Avec ou sans douleur abdominales 
Angiocholite,(souvent liée à la présence d’obstacle lithiasique) 

Ceux sont ces patients qu’il faut traiter. 
Dans les cas symptomatiques, il convient de considérer 2 pistes de traitement : les voies biliaires elles même et l’hypertension portale. 
3 options de traitements sont donc possibles : traitement ENDOSCOPIQUE, CHIRURGICAL ET TRANSPLANTATION HÉPATIQUE. 

ENDOSCOPIE INTERVENTIONELLE. 
Première endoscopie dans cette indication : 1993 : mise en place d’un stent dans les voies biliaires.
Aujourd’hui place centrale dans  la prise en charge des CCP symptomatiques : 1ere ligne de traitement 

Les patients éligibles au traitement endoscopiques sont les patient symptomatiques (douleur biliaire, anomalie du bilan hépatique importante, angiocholite) d’autant plus qu’ils sont motivés et enclin à une prise en charge à plusieurs niveau (répétitions des gestes endoscopique, association à chirurgie) 
Les patients asymptomatiques avec une imagerie modifiée ou une minime anormalité biologique ne sont pas éligibles à ce traitement. 

Le principe de cette intervention est de drainer les voies biliaires : 
La première option est celle d’un stent plastic à changer si il y a possibilité d’un geste chirurgical par la suite. 
La seconde option : un traitement définitif si la prise en charge chirurgical ne peut être réalisée. C’est à dire que le patient présente des contre-indications à la prise en charge chirurgicale, notamment à la réalisation d’un shunt porto-systémique. 
Celle-ci passe donc par : le changement itératif et régulier de stent plastique ou la pose d’un stent métallique définitif. 

Ce geste se complique principalement  
d’hémobilie. Le saignement est alors attribué a un accident au moment de la pose du stent avec les varices péri-cholédocienne.
Il semble y avoir plus d’hémobilie dans cette indication de geste endoscopique biliaire que d’autre. ( Nombreuses série Sezgin et al.
 Khare et al, Journal of Clinical and Experimental Hepatology | February 2014 | Vol. 4 | No. S1 | S67–S76 ) 
Cette complication est néanmoins résolutive par traitement par Terlipressine. 
D’angiocholite. 

Étude la plus récente : 2020 ,cohorte prospective et descriptive de 7 patients, tous traités par CPRE et mise en place de stent métallique ou plastique. Il semblerait que les stents métalliques soient en faveur d’une régression des varices péri-cholédociennes et d’une période sans symptômes plus longue comparés aux stents plastiques. 
Management of portal cavernoma-associated cholangiopathy : single centre experience
Clin res hepatol gastroenterol 2020 apr. El Sherif Y et al. 

Image : Traitement endoscopique d’une CCP avancée. 
A. Contrôle radio d’une dilatation au ballon de la partie inférieure de la voie biliaire. 
B et C  Structure hilaire avec canaux biliaire h hépatique gauche « hand sign ». Après placement des stents. 




PRISE EN CHARGE DE L'HYPERTENSION PORTALE.
DECOMPRESSION DU CAVERNOME

SHUNT PORTOSYTEMIQUE:

Spleen

0 Objectif : Décompression du systeme porte pour réduire la pression dans les
veines collatérales qui participent a l'obstruction biliaire. Shunt Spléno-rénal,
Shunt méso-cave

Portal vein Splenic vein

Superior mesenteric vein Inferior mesenteric vein

Kidney
Renal vein

o Env. 75% d’amélioration chez les adultes

Vena cava

o Résultats aléatoires en population pédiatrique?

ler auteur Nombre de Intervention Pourcentage de
patients succes f \
(R K Dhiman et al., 1999) 5 Shunt chirurgical 80% PAS DE SE’RlE RAD'OLOG|QUE AVEC
(Chaudhary et al., 1998) 7 Shunt chirurgical 71% P ~
(Khare et al., 2005) 4 Shunt chirurgical 75% ETUDE DU ROLE DU TI PS DANS LE
(Agarwal, Sharma, Singh, 37 Shunt chirurgical 62% TRAITEMENT DE LA
iA\lgi:;v:taztg;lfI;I;g;)ZOII) 10 Shunt chirurgical 70% CHOLANGIOPATHIE PORTALE
(Chattopadhyay et al., 2012) 43 Shunt chirurgical ou embolisation 88% \ j
splénique
Total 106 Succes Moyen 75% Varma et al. J Clin Exp Hep 2013

2Ravindranah a et al j hepatobiliary pancréas sci 2020


Présentateur
Commentaires de présentation
2) Prise en charge Chirurgicale : 

Les manœuvres endoscopiques de drainages ne sont efficaces que dans certaines situations qui constitue malgré tout la majorité des patients : Obstruction par des calculs, angiocholites.
Une petite proportion de patient présente toujours une obstruction biliaire par sténose ischémique des voies biliaires. 
Ces patients nécessitent une 2ème  ligne de traitement cette fois-ci chirurgical. 

L’objectif est de réduire l’hypertension portale pour réduire la pression dans les veines collatérales qui participent à l’obstruction des voies biliaires en plus de réduire la pression dans les varices oesophagiennes ou dans la splénomégalie. 

En première intention cet objectif est atteint par la réalisation d’un shunt porto-systémique. 
Le type de shunt dépends de la préférence du chirurgien (spléno-rénal, shunt méso-cave ou encore méso-gonadique ou méso rénal mais moins utilisés) 
Chez les patients jeunes on préfère préserver la rate. 
Les résultats sur plusieurs séries ont montré que ces shunts portosytémiques réduisait les varices péri-cholédociennes et ainsi l’obstruction des voies biliaires. 

Chez une petite proportion de patients, il persiste des symptômes de CCP même après la résolution de l’hypertension portale. 
Il est alors nécessaire d’une deuxième étape à la prise en charge chirurgicale : un by pass biliaire : (Roux-en-Y hépatico-jéjunostomie) 

Résultats : 
Cette approche chirurgicale par étape à été étudié par Agarwal et al, Eude prospective, patient avec CCP suivit pendant 11ans (39 patients symptomatique ictere (39), angiocholite (24), rupture de varices oesophagienne (33), et splenomegalie (7).
Shunt réalisé chez tout les patients. Sauf 2 avec thrombose étendue splénique et pas de possibilité de réaliser un shunt (donc 37 shunt spléno-rénal). 
14 patient ont par la suite présenté des perturbation du bilan hépatiques et les sténoses biliaires persistaient, récurrence des symptômes initiaux. 
Décision d’une seconde procédure chirurgicale :  (hépatico- jéjunostomie) et diminution des symptômes. 
Au total, première intervention n’est pas toujours efficace, nécessité de la seconde intervention. 

Série plus récente en pédiatrie en 2020 : Ravindranah a et al j hepatobiliary pancréas sci
25 patients avec cavernome portal et HTP, tous traités chirurgicalement par Shunt spléno-rénal + splénectomie
 Pas d’amélioration des images de Cholangiopathie Cavernomateuse Portale chez 19 patients, amélioration chez 6 patients. 
Pas d’effet sur les varices péri-cholédocienne chez 17 patients, aggravation chez 3 et diminution des varices chez 5 patients. 













TRANSPLANTATION HEPATIQUE

La transplantation hépatique est la 3¢ et derniére ligne thérapeutique, les indications sont les suivantes:

Cholangiopathie Cavernomateuse Portale « simple » Evolution en Cirrhose biliaire Secondaire

ELLE EST REALISABLE SEULEMENT SI IL EXISTE LA POSSIBILITE DE REALISER UN BRANCHEMENT PORTE SUR LE GREFFON HEPATIQUE.
LES CAS DE TRANSPLANTATIONS DANS CETTE INDICATION SONT RARES :

Hémi-transposition cave a l'aide d’une veine iliaque Succes 2004, Francos et al
9 Anastomose veineuse a partir d’'une large veine collatérale Echec (déces a 7 jours) 2009, Zhang et al
7 Anastomose veineuse a la confluence veine splénique et mésentérique Succes 2009, Zhang et al
supérieure
10 Veine mésentérique supérieure Succés 2009, Zhang et al
26 Collatérale veineuse infra colique Succes 2006, Gupta et al

Liver Transplantation for Portal Cavernoma Cholangiopathy Subash Gupta*, Sunil Tanejay *Department of Surgical Gastroenterology & Liver Transplantation and Department of Gastroenterology and Hepatology,
Centre for Liver & Biliary Surgery, Indraprastha Apollo Hospital, New Delhi 110076, India


Présentateur
Commentaires de présentation
La transplantation hépatique constitue la 3ème et dernière ligne thérapeutique: 
La Cholangiopathie cavernomateuse portale « simple », sans cirrhose n’est pas une indication à la transplantation hépatique. 
En revanche, l évolution en  Cirrhose biliaire secondaire est une indication à la transplantation hépatique. 

Celle-ci est réalisable seulement si il existe la possibilité de réaliser un branchement porte sur le greffon hépatique. 
Soit par un accès porte direct, soit quand l’HTP est trop importante par des moyens détournés qui peuvent etre : 
Une hémi transposition cave
L’utilisation de varice colique ou d’autre collatérale veineuse. 
 Veine déjà fonctionnelle comme la splénique ou la mésentérique supérieure 

Le premier cas de transplantation de PCC eut lieu en 2004 chez un homme de 40 ans avec une dysfonction hépatique progressivement croissante, avec un grade III de CCP selon la classification IRM DE BARCELONE
Aucun traitement ne résolvait l’ictere, les angiocholites à répétitions, les traitements de drainage s’étaient compliqués de fistule bilio-portale avec hémobillie. 
La transplantation hépatique s’est avérée être le meilleur traitement possible devant son altération de l’état général, les multiples angiomes intra hépatique et les anomalies des voies biliaires intra et extra hépatiques. 

Il faut retenir que les indications à la transplantation hépatiques sont très rares. 





CONSENSUS
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Cccp

Hypertension portale sur cavernome portal.

Symptomes biliaires :
- Biologiques (PAL, GGT, Bilirubine)
- Voies biliaires dilatée (imagerie)
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CONCLUSIONS
N

0 Les signes cholangiographiques sont fréquents en cas de cavernome porte

0 La Cholangiopathie cavernomateuse portale symptomatique est peu fréquente.
0 L'évolution de cette maladie est rarement agressive.

L]

Les complications qu’elle engendre nécessitent des thérapeutiques invasives si elles sont
graves.

Limites dans les connaissances a ce jour :

0 Peu d’études et de résultats concernant les thérapeutiques, pas de comparaison traitement
chirurgical vs Endoscopique.

0 Abord de traitement par la radiologie interventionnelle (moins invasif) non étudié a ce jour
(Décompression de cavernomes portes par TIPS décrits mais jamais dans le cas de cholangiopathie
portale)
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