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= Aya 9 ans.
= Origine Russe.
= En France depuis I'age de 2 ans

= Habite région parisienne, en
vacances a Métabief.









= Vomissements de sang a 3 reprises en
une dizaine de minutes, 1 heure apres

le repas (environ 10 cuilleres a cafe)

= Toux febrile la vellle, prise de
DOLIPRANE et MUCOMYST.

= A l'examen, abdomen souple sensible
en epigastrique.



A son Arrivée

= Temperature: 38°c .

= Tension arterielle: 106/57

= Frequence cardiagque: 117/mn.
= Saturation: 100% AA

= Algique et anxieuse...
Docteur faites quelque chose svp ...



= A 19 heures: petits calllots, vomissement
leger (environ 30 cc).

= A 19 heures 10 et 20 : petit vomissement
- pose SNG

= A19 h 40 : vomissement sanglant tres
abondant (environ 3 haricots) 100 ml.
MOPRAL 40 mg V.



= Lavage gastrique a eau froide par SNG.
= Transfusion 2 culot globulaire O-.

= Somatostatine Bolus puis |VC

= Remplissage sérum physiologique 1 L.
= Antalgiques : NUBAIN + PERFALGAN.



» Echographie abdominale : signes
d'hypertension portale avec flux porte
ralenti, varices perigastriques et SMG.
Lame d'épanchement sus et

sous-mesocolique.
m Le fole est mal visualisé en totalité.




Fibroscopie oesogastroduodenale






m Presence de 3 volumineuses varices
oesophagiennes stade |ll.

= Presence d'une gastropathie
hypertensive ayant probablement

saigne.






= Ligature des varices




SMG isolee. Pas de gros fole.
~as de signe d’hepatopathie chronique

Fas de cytolyse |, pas de cholestase

ollan hepatique normal (ASAT, ALAT, PA,
gamma GT, Bili T),

= Bilan coagulation perturbe: TP: 56% INR : 1,5,
TCA = 67 secondes.

m Facteurs |l : 995% , V :44 %, VII: 44 %, X :61%.




Naissance prematuree en Russie
Poids 900 ¢
Sejour en reanimation neonatologie.

Sulvi depuis 2005 pour splenomegalie: bilan
hemato et infectieux negatif.

Pas d'info sur ATCD familiaux,
consanguinite etc...

Croissance ponderale et staturale correcte



Fillette 9 ans

Hematemese inaugurale
Splenomegalie

Hypertension portale

Varices cesophagiennes

Pas de cytolyse , pas de cholestase



= Pourquoi ?

» Comment 7
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Portal Hypertension in Children

Etiology
Portal pressure > 10-12 mm Hg or

«Post sinusoidal Portal’hepatic vein gradient > 5 mm Hg

Chronic heart failure
Budd-Chiari syndrome
Veno-occlusive disease

posthepatic
W Partosvstemic
H“"*-.L Collaterals, varices
intrahepatic H})

‘ehepatic

CTION




Portal Hypertension in Children
Etiology

Portal pressure > 10-12 mm Hg or
Portal’hepatic vein gradient > 5 mm Hg

e
i ; Partosvstemic
HH Collaterals, varices
CIRRHOSIS ( intrahepatic )

prehepatic

UCTION




Portal Hypertension in Children
Etiology

Portal pressure > 10-12 mm Hg or

. e I A Portal’hepatic vein gradient =5 mm Hg

* Pre sinusoidal ll"
Congenital Hepatic fibrosis
Hepatoportal sclerosis
Arterio-portal fistula
Shistosomiasis

PORTAL VEIN OBSTRUCTION

(Portal cavernoma)

’H/W Portosystemic
H“"*-.L Collaterals, varices
intrahepatic : )

prehepatic




m Fole de tallle normale

m Veines porte et veines
sus hepatiques
permeables.




Dist & 9.3 mm
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Hypertension portale sur
Cavernome portal



LHV

RHV_ Ductus venosus

- LPV

Umbilico-portal

RPV confluence

Umbilical vein




Non occlusive Occlusive

single branch single branch
PVT PVT

Figure |. Grading system for PV'1.

Grade |l

Occlusive PVT involving 2

branches or single branch
PVT associated with

parenchymal changes










= Programme d'eradication des varices












= Le médecin qui a pose le KTVO ?

= Le medecin qui I'a suivi pour
splenomegalie isole pendant 3 ans ?

= Le medecin qui a prescrit du Mucomyst 7









