Syndrome de
BUDD - CHIARI

G. LE ROUX
DESC de Chirurgie Viscérale

Département de Chirurgie Viscérale, Rennes



- Pathologie rare, incidence non connue

* Premier cas/littérature en 1845 (G. Budd 1808-1882)

* 300 cas recensés en France sur 10 ans en 1986

* Bloc supra hépatique (obstruction des voies du drainage veineux efférent du foie)
* Obstacle > 2 veines hépatiques

 Thrombose porte associée dans 20%

« Exclusion de la MVO



ETIOLOGIES




Lésions primitives

sraalt Natharlands® India® Francoté

N Pasitiva/ N Positiva/ OR for BCS N Positiva/ OR for BCS N Positiva/
N Tastad (%) N Tasted (%) (95% CI) N Tastad (%) {95% C1) N Tested (%)

Myeloproliferative disorders 10/22 (45.4%) A NA NA A 31/61 (h0.8%)
Oeault B/22 (36.4%) NA NA NA A 15/61 (24.6%)
Classio 420.0%  12/43(27.0%) NA NA A 16/61 (26.2%)

Antiphosphollpld syndrome /22 (23.0%)  2/43(4.6%) NA 6/53 (11.3%) A 8/63 (14.3%)

Paroxysmal noctumal hemoglobinuta 1722 (4.4%) 0/43 NA NA NA 1/63 (1.6%)

Factor V' Lelden mutation 6/22(272%)  11/43(268%  10L3(4.626.5  14/63(264%)  144(11935.7)  20/63 (3L.1%)

Factor Il mutation NA 2/43 (4.7%) 2.1{0.49.6) (/53 - 347 (6.4%)

Proteln C deficlency 1/22(318%)  4/43(9.3%) 6819244  T/53(132%)  83(21-109) /21 (19.0%)

Proteln 5 deficlency /22 (18.2%) 0/43 - 3/53 (5.7%) 4.412.2-20.6) 2/30 (6.6%)

Antthrombin deficlency b/22 (22.7%) 0/43 - 2/53 (3.8%) 44(21-109) 0/47

Plasminogen deficlency NA NA - NA NA 1/21 (4.7%)

Pregnancy NA A - 21T (1L7%) A 347 (6.4%)

Oral contraceptive use NA 12/20 (60%) 24(09-62) 1/17 (5.8%] A 23/47 (48.9%)

Abbreviations; OR, odds ratlo; €I, confidence Interval; NA, nat avallable,
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Association d’affection
thrombogene : 75%




' Obstruction membraneuse VCI

‘Premiére cause de BCS au Japon et Afrique du sud
Formes insidieuses et chroniques

‘Permeéabilité habituelle d’une des VSH
Collatéralites cavo-atriales via lombaires et azygos
Malformation congénitale ? Mais :

= Collatéralités développées a I'age adulte
= Association fréquente/affection thrombogéne
= Etude histopathologique en faveur origine thrombogene

= Diversité de la localisation des membranes/ostium des VSH
Anatomopathologie : Fibrose portale et péri-portale

sAssociation avec VHB et CHC fréquente en Afrique du sud



Tumeurs malignes
« 2¢me cause (pays occidentaux)
Forme fulminante / aigue fréequente
Métastases pulmonaires +++
*Etiologies :

= CHC

= Carcinome renal

= Néphroblastome

» Léiomyosarcome de la VCI

= Myosarcome de l'atrium droit (rétrograde)

= Corticosurrénalome malin



Souvent asymptomatique

*Localisation proche ostium des VSH

Lésions expansives infectieuses +++, Tumeurs
*Etiologies :

- Abces amibien et pyogene (+/- thrombose inflammatoire)
- Ecchinococcose alveéolaire (envahissement endoluminal)
- Kyste hydatique

- Hématome intrahépatique post-traumatique

- Métastases hépatiques (rare)

- Polykystose rénale

- Anévrisme de l'aorte (71 cas)



MANIFESTATIONS CLINIQUES

Asymptomatique 60% m

20% 20%
Signes et Symptomes 1970-1987 1975-1985* 1987-1991

Ascite

Hépatomeégalie
Douleurs abdominales
Splénomégalie

OMI

Ictere

Ficvre

Encéphalopathie
Hémorragie digestive
Aucuns de ces sympt@mes




DIAGNOSTIC

» Imagerie meédicale (diagnostic 90%)

- Echographie-doppler (Se 75%)+++
- IRM +++ (AngiolRM)
- TDM (AngioTDM)

 Anatomopathologie :PBH

« Angiographie

1l



= Signes indirects

= Hypertrophie du segment | (50-70%) (béret basque)
= Rehaussement hétérogene, ascite

» Formes secondaires



= Deuxiéme ligne
= Bonne étude VSH

= Thrombose : signal élevé en écho de spin



= Bilobulaire

= Dilatation sinusoidale
= Congestion centrolobulaire
= Nécrose, fibrose

= Diagnostic différentiel



= Percutanée ou canulation rétrograde

= Oblitération, lacunes, circulation collatérale

= Mesure de pressions



OPTIONS THERAPEUTIQUES

* 4 grands principes :

- Traitement de I'étiologie

- Traitement des complications

- Restauration d’'un systéme de drainage hépatofuge a basse pression



RESTAURATION DRAINAGE A BASSE PRESSION

Absence de consensus, doit toujours étre envisagée e e R e "

Ascites, Renal failure,

Portal Hyperensive Bleading,

Approche variée et adaptée/séverité Livur Falkva

Deterioration in General Condition

* Angioplastie +/- stent : sténose courte et localisée — B R

-""inticuagulatl:;Fi"'-.l ::f::_ Anticoagulation

-

'-..,[u_l'[ﬂdical thera F!_!-"' o

* TIPSS : Alternative récente et séduisante —

Treatment failura:
Persistant or

* SSPCS : Pas d’amélioration de la survie, R_I_t

I__..--""__.i.;giupla;t;r__"'--..__l_

Morbidité 30%, Mortalité 25% ( _ xinSitu

“~__Thrombolysis _—"

Latéro-latérale, sites drainage/pressions [ Treatment failurs

.

Contréle excellent des symptomes —

,-""’Fnrtnw.!.tnnlic shunting ™,
M (preferably TIPS) 7

e THO : Formes fulminantes, IHC sévére, évolutive, IRA

Echec des mesures thérapeutiques précédentes
Apres 15-25% de SSPCS

Médiane de survie a 10 ans = 70%

Algorythme décisionnel proposé par European Group for the Study of Vascular Discorder of the Liver 2003.
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PRINCIPE




PRONOSTIC

*Mortalite : - +++ les 2 années suivant le diagnostic (30 a 50% a 3 ans)

- Faible ensuite
*Facteurs pronostic indépendants reconnus :
- Age
- Child-Pugh score
- Fonction rénale
- Lésions aigues + lésions chroniques
*Tentative d’élaboration d’'un indice pronostic pour orienter le traitement :
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CONCLUSION

» Maladie rare

* Origine multifactorielle probable

» Facteurs héréditaires fortement impliqués
* Modalités therapeutiques mal définies

* Probleme de la thrombose porte associee

* Besoin d’études complémentaires
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