doi:10.1684/stv.2019.1052

STV

Cas clinique

Sang Thrombose Vaisseaux 2019 ;
31,n°1:21-4

Varices cesophagiennes de Downhill compliquant
une maladie de Behcet : une situation rare

Khadija Krati', Imane Haraki', Soukaina El Yazal', Soukaina Jiddi', Fatimazahra Lairani’,

1

02 2 . 02
/4 /4
Jaouad Yousfi2, Mouna Zahlane?2, Lamiaa Essaadouni

! CHU MED VI Marrakech, Service de gastroentérologie, Avenue Ibn Sina, Marrakech, Maroc

<harakiimane@gmail.com>

2 CHU MED VI Marrakech, Service de médecine interne, Avenue lbn Sina, Marrakech, Maroc

Résumé. La thrombose de la veine cave supérieure, complication possible de la maladie de
Behget, peut entrainer le développement de collatérales veineuses au niveau du tiers supérieur
de I’cesophage, appelées varices cesophagiennes descendantes de Downbhill. C’est une situation
rare et le saignement de ces varices I’est encore plus.

Nous rapportons le cas d’un jeune patient de 25 ans, suivi depuis cing ans pour une maladie de
Behget, qui a présenté une hémorragie digestive haute par rupture de varices cesophagiennes
de Downhill compliquant un syndrome cave supérieur.

Mots clés : maladie de Behget, vasculo-Behget, syndrome cave supérieur, varices cesopha-
giennes de Downhill, hémorragie digestive

Abstract

Downhill esophageal varices complicating a Behcet’s disease: a rare situation

Superior vena cava thrombosis, a possible complication of Behget disease, can lead to the
development of venous collaterals in the upper esophagus known as Downhill esophageal
varices. It is a rare condition, and bleeding from this varices, although rarer, can be life-
threatening. Presently describe is a case of a 25-year-old male patient with five years history
of Behget disease, presenting a superior vena cava syndrome with upper gastro intestinal
bleeding consequent to the Downhill esophageal varices.

Key words: Behcet’s disease, superior vena cava syndrome, Downhill esophageal varices,

upper gastro intestinal bleeding

Les varices cesophagiennes de « Downbhill » (VOD) sont
moins courantes que les varices cesophagiennes distales,
occupant les tiers inférieur et moyen de 1’cesophage,
communément appelées « Uphill » dans la littérature anglo-
saxonne et généralement observées chez les patients atteints
d’hypertension portale. I1s’agit d une affection peu connue,
principalement décrite comme la conséquence d’une obs-
truction secondaire ou d’une compression de la veine cave
supérieure (VCS), contournée par la veine azygos [1].
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Les saignements des VOD se produisent rarement, repré-
sentant 0,1 % des étiologies d’hématémese [2]. Cette
occlusion peut étre provoquée par des masses compressi-
ves malignes ou bénignes (cancers du poumon, tumeurs
médiastinales et thyroidiennes ou adénopathies médiasti-
nales) [2, 3]. Plus rarement, elle est la conséquence d’une
thrombose veineuse compliquant une vascularite systé-
mique telle que la maladie de Behcet (MB). Le syndrome
d’obstruction de la VCS est une situation rare décrite chez
seulement 2 % des patients ayant des antécédents de MB.
Nous rapportons ici un cas d’hémorragie digestive par rup-
ture de VOD compliquant une obstruction de la VCS chez
un jeune patient atteint de MB.
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Observation

Un patient de 25 ans s’est présenté aux urgences pour
une hémorragie digestive haute a type d’hématémese de
moyenne abondance isolée. Il était suivi en médecine
interne pour une MB depuis cinq ans. Le diagnostic avait
été retenu devant une aphtose bipolaire récurrente et une
pseudo-folliculite. Au moment du diagnostic, le patient
avait déja une thrombose de la veine jugulaire interne.
Aucune autre atteinte (yeux, articulations, systeme ner-
veux et cardiovasculaire) n’a été retrouvée. Il a été mis
sous traitement anticoagulant et immunosuppresseur (pred-
nisolone relayée par du cyclophosphamide). Aucune notion
d’ictere, ni de douleur abdominale, ni d’hépatopathie n’a
été révélée. Le patient n’avait jamais saigné auparavant. I1
n’y avait pas d’historique de prise de médicaments (anti-
inflammatoires non stéroidiens) ou de toxique. A I’examen
clinique, le patient était pale, anictérique, avec des signes
vitaux normaux. Le toucher rectal a objectivé du méléna.
Aucune autre anomalie n’a été constatée, mis a part des
ulcéres scrotaux en voie de cicatrisation et une circula-
tion veineuse collatérale thoracique (figure 1). Le bilan
biologique réalisé a I’admission a objectivé une anémie
(9,7 g/dl d’hémoglobine) avec un taux de plaquettes nor-
mal. Le ratio international rationalisé (INR) étaitde 2,3. Les
anticoagulants ont été arrétés. Une endoscopie cesogastro-
duodénale, réalisée 9 heures apres le saignement, a montré
deux colonnes de varices grade II siégeant au niveau du
tiers supérieur de I’cesophage, dont une ulcérée témoignant
de son saignement récent. Aucune anomalie n’a été retrou-
vée au niveau du reste de I’cesophage, de I’estomac et du
duodénum. La rupture de ces varices était 1’origine la plus
probable de ce saignement et une ligature élastique de ces
varices a été réalisée. Quatre élastiques ont été placés avec
une hémostase contrdlée a la fin du geste. Le bilan réalisé
a posteriori n’a pas retrouvé de stigmates d’hypertension

Figure 1. Circulation veineuse collatérale thoracique.

portale. La fonction hépatique et 1’échographie abdomi-
nale avec doppler étaient normales. Le tronc porte et les
veines sus-hépatiques étaient libres. Pour définir I’ étiologie
de ces varices, nous avons effectué un angioscanner thora-
cique qui a objectivé une thrombose marquée de la VCS
avec une circulation collatérale cervico-thoracique proche
de I’cesophage (figure 2). La reprise du traitement anticoa-
gulant a été différée en concertation avec les internistes ;
le patient est resté stable et a été déclaré sortant cinq
jours plus tard sans complications ni saignements ultérieurs.
Nous avons réussi a effectuer une deuxieme ligature trois
semaines plus tard. A la troisiéme endoscopie, les varices
ont été éradiquées et I’anticoagulation a été reprise sans
aucun saignement au cours des 12 derniers mois.

Discussion

Le premier cas de VOD a été rapporté par Felson et
Lessure en 1964 [4]. Ces varices sont situées dans le tiers
proximal de 1’cesophage comme conséquence directe de
I’obstruction du flux sanguin dans la VCS. Le dévelop-
pement de ces différentes voies collatérales vise a contour-
ner I’obstruction de la VCS via la circulation portale tout
en dirigeant le flux sanguin « vers le bas » [3, 5]. Principa-
lement observée dans la partie supérieure de 1’cesophage,
leur extension vers le bas dépend du niveau et de la rapi-
dité de I’obstruction, ainsi que de sa durée [6, 7]. Nous
pensons que 1’obstruction de la VCS proximale est suscep-
tible d’entrainer des VOD étendues sur toute la longueur
de I’cesophage, a I’opposé des obstructions distales situées
au-dessus de l’afflux azygos, qui sont plus susceptibles
de provoquer des varices en aval limitées a 1’cesophage
supérieur [8].

Les VOD sont liées a différentes étiologies, avec prédomi-
nance des causes malignes. Il est bien connu a présent que
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Figure 2. Thrombose de la veine cave supérieure avec une circulation collatérale cervico-thoracique.

les cancers du poumon, les néoplasmes médiastinaux tels
que les lymphomes, les métastases médiastinales, le goitre
intrathoracique, le carcinome de la thyroide, et le thymome
sont des causes courantes de VOD. Le cathétérisme vei-
neux central et la fibrose médiastinale peuvent également
entrainer cette affection. Exceptionnellement, elles peuvent
&tre observées chez les patients présentant des vascularites
systémiques telles que la MB [4, 8].

A notre connaissance, 80 cas de VOD ont été rapportés a ce
jour [4], dont 13 compliquant une obstruction de la VCS liée
aune MB. Seuls cinq parmi ces derniers avaient présenté un
saignement variqueux [1, 3, 4, 9]. En effet, les saignements
dus a la rupture de VOD sont exceptionnels, représentant
moins de 9 % de toutes les VOD et 0,1 % des saignements
gastro-intestinaux supérieurs [2]. En raison de la rareté de
cette situation, il n’existe pas de consensus concernant la
prise en charge. Nous avons choisi d’effectuer une ligature
élastique, au vu de la présence de stigmates de saignement
récent sur des varices grade II, ce qui semblait &tre un choix
stir et efficace. Certains auteurs ont tendance a désapprouver
la ligature, en raison de la faiblesse de la paroi postérieure
de I’cesophage proximal et du manque général de séreuse
pouvant conduire a une perforation [2].

Le traitement étiologique dans cette situation est capital.
La MB est une vascularite systémique touchant principa-
lement le systeme artériel, moins fréquemment le systeme
veineux. Elle se caractérise par des aphtoses et des uvéites

récidivantes buccales et génitales [10]. Les patients avec
vasculo-Behget présentent un risque majoré de thromboses
veineuses. Celles-ci surviennent chez 25 % des patients
atteints de MB, tandis qu’une thrombose de la VCS est
observée chez moins de 2 % des patients [10]. Dans
notre cas, notre patient était sous traitement anticoagulant
préalable. Bien que I'INR était situé dans la plage thé-
rapeutique optimale, nous avons tendance a penser qu’il
pourrait avoir facilité le saignement variqueux. La prise en
charge du vasculo-Behcet est controversée. La combinai-
son de traitements immunosuppresseurs et anticoagulants
ne fait pas mieux que I’immunosuppression seule. Notre
patient, 12 mois apres sa ligature, n’a plus représenté de
saignement. Ml

Liens d’intéréts : les auteurs déclarent ne pas avoir de lien
d’intérét.
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