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TV de siege inhabituel
Les femmes

Best Practice & Research Clinical Haematology 25 (2012) 265-274

Contents lists available at SciVerse ScienceDirect
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journal homepage: www.elsevier.com/locate/beha

4
Extra-abdominal venous thromboses at unusual sites

Ida Martinelli, MD, PhD, Consultant Hematologist, Responsible of the
Thrombosis Center®*, Valerio De Stefano, MD, Professor of Hematology,
Director of the Hematology Service”

# Angelo Bianchi Bonemi Hemophilia and Thrombosis Center, Department of Internal Medicine and Medical Specialities, Fondazione

IRCCS Ca’ Granda ~ Ospedale Maggiore Policlinico, Via Pace, 9, 20122 Milan, Italy
¥ Institute of Hematology, Catholic University, Largo Gemelli 8, 00168 Rome, Italy
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Abdominal thromboses of splanchnic, renal and ovarian
veins

Valerio De Stefano, MD, Professor of Hematology, Director of the
Hematology Service **, Ida Martinelli, MD, PhD, Consultant Hematologist,
Responsible of the Thrombosis Center®

*nstitute of Hematology, Catholic University, Largo Gemelli, 8, 00168 Rome, ltaly
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TV de siege inhabituel

m TV Cérébrale

m TV Mésentérique

m TV Rénale

® TV ovarienne

®m TV jugulaire

m Maladie de Mondor (sein, thorax, pénis)
m TV rétinienne (OVR) ."..*".
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TV de siege inhabituel
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Figure 1. Sinus duraux et veines cérébrales les plus importants. Les
chiffres indiquent le pourcentage d’occlusion rencontré dans les throm-
boses veineuses cérébrales pour chaque sinus et veine [51. 1. Veine corti-

cale ; 2. sinus sagittal supérieur ; 3. sinus droit ; 4. veine de Galen et veines g,
internes profondes ; 5. sinus latéraux ; 6. veines jugulaires. {:":’.171’
)
ey
EMC Angéiologie 2007 Sy

Quelques chiffres

m 0.67 /100 000 / an
ou 5 /1 million

m < 1% des AVC

mDiagnostic souvent retardé
H oumanqué

m 75% femmes adultes

m > 80% évolution favorable
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Présentation Clinique

MW Céphalée : 88,8% : installation progressive,
rarement brutal

m Déficit moteur: 37.3%

M Crises épilepsie : 39,3%

B (Edéme papillaire : 28,3%
m Hypertension IC : 22.9%
W Troubles phasiques : 20%
m Troubles vigilance : 14%
m Troubles psychiatriques : 22%

Ferro JM, Stroke 2004:35;664-70 1

Facteurs de risque

Risk factors for cerebral sinus and vein thrombosis in adults. The percent estimates are the ranges from single studies [4-6,14,15]

Table 1

and revision papers [13].

Cerebral sinus and vein thrombosis

Local risk factors (%)
Acquired
Brain tumors
Central nervous system infections
Ear, mouth, face, and neck infections
Circumstantial

Head trauma, neurosurgery, lumbar puncture, jugular catheter

Systemic risk factors (%)
Inherited
Antithrombin deficiency
Protein C deficiency
Protein $ deficiency
Factor V Leiden

Prothrombin G20210A

e
Cancer

Myeloproliferative neoplasms
Antiphospholipid antibodies

Behcet disease

Autoimmune diseases

Paroxysmal nocturnal hemoglobinuria
Hyperhomocysteinemia

Inflammatory bowel diseases

L and other drus

rEry
s JLB®

Circumstantial®
Oral contraceptives
Hormone replacement therapy
Pregnancy or puerperium

“ Percentage calculated on the number of women.

Best Practice & Research Clinical Haematology 25 (2012) 265-274

Un examen diagnostique
L’'IRM
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Suspicion de TVC: protocole IRM

Bilan lésionnel et imagerie veineuse:

» Diffusion

* FLAIR

. T2

* ARM 2D-TOF

« 3DT1 Gd +/- ARMV 4D

Doc : Nighogossian , Unité NV Lyon

Thrombus chroniques: imagerie de flux et ARM 4D )
Thrbmbus_ i

chronique
 rehaussé par le gd

\_,.\/ s\, /

\ - |
_ ARM\’4DQ 3 \?' é. :

5DT1 Gd
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Gestion thrombose veineuse
ceérébrale

‘ IRM (T1, FLAIR, DWI/ADC, T2*, veinographie)

!

‘ Diagnostic de thrombose veineuse cérébrale ‘

|
e

I F de facteurs de prédisposition }

| |

1. Etat d'hypercoagulabilité 2. Maladies infectieuses 3. Maladies inflammatoires 4. Autres
Hormones chez la femme : contraceptif, Systéme nerveux central, Intestinales, lupus, Behget, Cancer
grossesse, post-partum, substitution ORL, face, sepsis sarcoidose, vascularites
Thrombophilies génétiques : résistance

2 la protéine C activée’, déficits en
ATIII#, protéines C* et S, alléle 27210A
de prothrombine

Thrombophilies acquises : syndrome
des antiphospholipides (anticorps
anticardiolipine, anti-B2 glycoprotéine,
lupus anticoagulant#),
hyperhomocystéinémie, maladies
hématologiques

EMC Angéiologie 2007

Traitement

® HBPM puis relais AVK

M La présence d’une hémorragie cérébrale en phase
aigue n’est pas une Cl aux AC

m Durée : 3 mois en cas de risque transitoire, entre 6
a 12 mois au cas par cas

m Quelques cas d’études non controlées de
Fibrinolyse locale ou systémique (dernier recours
en cas de coma)

Durée de I’anticoagulation orale ?

e Absence d’étude controlée
e Durée médiane dans ISCVT: 7.7mois
e Larecanalisation survient en général dans les 4 premiers mois

(Seventh ACCP conference on antithrombotic & thrombolytic therapy, Chest 2004)

e 3 mois: facteur favorisant transitoire
e 6-12 mois ou plus
— Idiopathique
— Thrombophilie (facteur V Leiden hétérozygote, mutation
G20210A de la prothrombin, déficit en antithrombine, facteur

V Leiden homozygote, anticorps antiphospholipides, déficit
en protéine C ou S, 22 thrombophilies)

— 22 épisodes de thrombose veineuse

Doc : Nighogossian , Unité NV Lyon

International Study on Cerebral Vein and dural
sinus Thrombosis (ISCVT)

624 patients
39% avec lésions hémorragiques avant traitement
83% traités par héparine

e suivi médian de 16 mois:

*mRS 3: 2.9%
e mRS 4-5: 2.2%
e Déces: 8.3%

Doc : Nighogossian , Unité NV Lyon
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TV de siege inhabituel

»

m TV Mésentérique

»

.

»

»
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TV Mésentérique
( Budd-Chiari, TV portale
extra hépatique, TV veine
meésentérique)

v

Points importants

m Diagnostic moins invasif grace aux progrés de
I'imagerie (écho-Doppler, scanner)

m Importance de Sd méyloprolifératifs
identifiés dans 20 a 50% des cas par la mise
en évidence de la mutation JAK 2 V617F

W Stratégies thérapeutiques par étapeen
fonction de la réponse au traitement

S
Sang Thrombose Vaisseaux 2010 ; i :3}:’.
22,n°4:201-8 ‘.:;; .;,:'v'

Quelques chiffres
Sd de Budd-Chiari Primitif

m Maladie rare

m30 / 100 0000 millions d’
habitants / an en France

m60% de femmes
mAge médian 38 ans

T
Sang Thrombose Vaisseaux 2010 ; ] :3}:’.
22, n° 4:201-8 ':‘._‘._; ]
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SD de Budd-Chiari

m Obstacle au retour veineux hépatique en 'absence
d’insuffisance cardiaque droite ou de péricardite
constrictive

m LUobstacle responsable du SBC est donc situé au niveau
des veines hépatiques de petit ou de gros calibre ou au
niveau de la portion supra hépatique de la veine cave
inférieure

m Lorsque 'obstruction est causée par une invasion ou une

compression par une tumeur, le SBC est alors considéré
comme secondaire

m Dans le cas contraire, le SBC est dit primitif (expression
hépatique d’un état pro thrombotiques)

Sang Thrombose Vaisseaux 2010 ;
22,n°4:201-8

Tableau 1. Etats prothrombotiques au cours du syndrome de Budd-Chiari

Etats prothrombotiques

Tests diagnostiques

Prévalence estimée (%)

Congénitaux

Déficit en antithrombine Evaluables uniquement si la fonction hépatique est conservée | 5

Dficit en proféine C (faux de Quick normal). Dans ce cas, dosage plasmatique |15

P , des protéines C, S et antithrombine

Déficit en protéine S 7

Facteur V Leiden hékrozyg 2 @ la protéine C activée. Si présente, fest 20
moléculaire

Mutation G20210A du facteur Il Test moléculaire 7

Acquis

Syndromes myéloproliférafifs avec mutation |Recherche de la mutation V617F de JAK2 dans les 40

V617F de JAK2 granulocytes circulants

Syndromes myéloprolifératifs sans mutation |Si cette mutation est absente, biopsie ostéomédullaire & la 10

V617F de JAK2 recherche d’amas de mégacaryocytes dystrophiques

Syndrome des anticorps antiphospholipides |Anticoagulant circulant de type lupique, anticorps anti- 20
béta2-glycoprotéine-1, anticorps anticardiolipine

Maladie de Behget Critéres du groupe international d'étude 5

Hémoglobinurie paroxystique nocturne Cytométrie en flux & la recherche de déficit en CD55 et 5
CD 59 dans les érythrocytes et lants

Autres (maladie de systeme, infection) 5

Facteurs externes

Contraception orcle chez les femmes Interrogatoire 40

Grossesse dans les trois mois précédant le  |Interrogatoire 15

diagnostic (femmes en dge de procréer)

Plusieurs facteurs 35

Aucun facteur 0

Sang Thrombose Vaisseaux 2010 ;
22,n°4:201-8

1. Ascite, douleurs P g
2. Maladie chronique du foie avee une ascite réfractaire

U@ (T RO PLTLER LL WRT contrastant avec des tests hépatiques sub-normaux.

EORTE PRESOMPTION DE SBC

-

4. Hépatite fulminante, hépatomégalie et ascite.

E’]chugrnphle—l)appier
€t
IRM ou TDM . Collatérales intrahépatiques
et/ou
¢ obstructions identifiées

Arguments indireets évocateurs : —~a
Hypertrophie du segment I
Parenchyme hétérogéne SBC confirmé
Veines sus-hépatiques non vues Sténose localisée visible N 4
et/on
collatérales hépatico-hépatiques
ou caves (spider web)

Veinographie

Congestion, nécrose et
fibrose centrolobulaires ;

dilatation sinusoidale ;
Ponction biopsie hépatique 3 thrombus visible

-

Sang Thrombose Vaisseaux 2010 ;
22,n°4:201-8

3. Maladie chronique du foie et états prothrombotiques connus.

5. Maladie chronique du foie inexpliquée, chez un patient jeune.

o —p Anticoagulation

H 10-20 %
A

N
Anticoagulation + Angioplastie/Stent 10-20 %

|

TIPS 50-60 %

|

Sang Thrombose Vaisseaux 2010 ;
22, n° 4:201-8
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TV Mésentérique
TV portale
extra hépatique,

TV portale extra hépatique

H La TVPEH est une affection rare, atteignant les
enfants et les adultes

m Cause le plus fréquente d’hypertension portale
non cirrhotique

H La thrombose de la veine porte peut s’étendre
en aval aux branches droites et gauches et aux
branches segmentaires intra-hépatiques et en
amont a la veine splénique, a la veine
mésentérique supérieure ou inférieure.

Sang Thrombose Vaisseaux 2009 ;
21, n° 3: 140-50

L
1
[}
!

Facteurs de risque Patients
ayant une
OVPEH (%)
SMP 2040
Syndrome des antiphospholipides ~ 6-19
Hémoglobinurie paroxystique 02
nocturne
Maladie de Behget 0-31
Mutation du facteur V Leiden 6-32
Mutation du facteur Il 1440
Déficit en protéine C 0-26
Déficit en protéine S 2-30
Déficit en antithrombine 026
Déficit en plasminogéne 06
Grossesse récente 6-40
Contraception orale récente 12
Hyperhomocysiginémie 1222
TI677 MTHFR génolype 1150

Sang Thrombose Vaisseaux 2009 ;
21, n° 3: 140-50

Tableau Il. Critéres diagnostiques des anomalies prothrombotiques chez les patients ayant un SBC ou une OVPEH

Conditions Eléments diagnostiques
prothrombotiques

Syndrome myéloprolifératif Mutation V617F JAK2 dans les granulocytes ou cluster de mégacaryocyte dystrophique sur la biopsie
ostéomédullaire

Hémoglobinurie paroxystique  Déficit en CD55 et CD59 & la cytométrie de flux sur les cellules sanguines périphériques

nocturne

Maladie de Behcet Critéres conventionnels (incluant la thrombose de la VCI)

Syndrome des anfiphospholipides Thrombose veineuse ou artérielle idiopathique

Plus plusieurs fois positifs : une augmentation élevée des taux d’anticorps anticardiolipides ou un
anficoagulant lupique, ou des anficorps antibéia-2-glycoprotéine 1

Facteur V Leiden Augmentation de la résistance & la protéine C activée et biologie moléculaire pour le polymorphisme
G1691A

Mutation du géne du facteur Il Biologie moléculaire pour le polymorphisme G20210A

Déficit en antithrombine Diminution de |'antithrombine et faux de prothrombine normal ou antécédents d'histoire familiale
positive

Déficit en protéines C Diminution des faux de protéines C et taux de prothrombine normal ou un antécédent d'histoire
familiale positive

Déficit en protéines S Diminution des faux de protéines S et faux de prothrombine normal ou un antécédent d'histoire
familiale positive

Hyperh ginémi ion des taux & jeun dhomocysiéine avant le début de la maladie
Valeurs incertaines du polymorphisme C670T homozygote

Contraception orale Contraception orale au moment suspecté du début des symptdmes

Grossesse Grossesse en cours ou accouchement récent au moment suspecté du début des symptomes

Maladie ceeliaque Anticorps antiendomysium, liadine et [l

Sang Thrombose Vaisseaux 2009 ;
21, n° 3: 140-50
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Thrombose Veineuse Mésentérique isolée

TVM aigue Figure 2 Arbre décisionnel d’apreés : Treatment algorithm for acute
mesenteric thrombosis (MVT). Adapted from Feldman M, Friedman LS,

Brandt LI ( eds) Si Ielsenger and Fordtran’s gastrointestinal and I/verdlseam'
Infarctus Sth edition. Phil ws

intestinal clinique Saunders, 2010. (5)

ou radiologique

Pas de signes
d’infarctus

ACou Laparotomie ou
Fibrinolyse laparoscopie

Ischémie
segment
intestinal court

Ischémie
extensive

Résection Non viable Viable

Résection si
possible

Nutrition /

parentérale au
log cours

Envisager
ré intervention

Veine principale
occluse

Veine principale

Fermeture

Thrombectomie

Traitement (1)

M Basé sur I'anti coagulation parentérale seule ou
en association avec un geste chirurgical si
nécessaire (thrombectomie, résection colique).
Relais précoce par anticoagulant oral (AVK) pour
une période de 3 a 6 mois voir 12 mois a décider
au cas par cas en fonction de I’étiologie. La
présence de la mutation JAK2 V16F pourrait étre
un parametre de maintien de I’anti coagulation.
La fibrinolyse intra mésentérique a été utilisée
de maniére ponctuelle.

Traitement (2)

m Que disent les recommandations sur ce sujet ? Le 9°
consensus de I'ACCP (février 2012) (5)
Pour les patients présentant une thrombose symptomatique
veineuse portale, mésentérique, ou splénique, I'anti
coagulation est fortement recommandé e(Grade 1B). Pour les
patients chez lesquels les mémes thromboses sont
diagnostiquées fortuitement donc asymptomatiques il est
suggéré l'anti coagulation comme les thromboses
symptomatiques mais Grade 2C. En ce qui concerne la durée
du traitement anti coagulant il est conseillée de tenir compte
comme pour les thromboses périphériques de I'existence d’un
facteur déclenchant ou non. En cas de thrombose veineuse
mésentérique de type idiopathique et en cas de risque
hémorragique faible, il faut discuter d’une anti coagulation au
long cours.

3/27/2013
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TV Rénale

Best Practice & Research Clinical Haematology 25 (2012) 253-264

Contents lists available at SciVerse ScienceDirect

Best Practice & Research Clinical Haerwioony
Haematology

journal homepage: www.elsevier.com/locate/beha

3

Abdominal thromboses of splanchnic, renal and ovarian
veins

Valerio De Stefano, MD, Professor of Hematology, Director of the
Hematology Service **, Ida Martinelli, MD, PhD, Consultant Hematologist,
Responsible of the Thrombosis Center®

*nstitute of Hematology, Catholic University, Largo Gemelli, 8, 00168 Rome, ltaly
b Angeio Bianchi Bonomi ilia and is Center, Dep of Internal Medicine and Medical Specialities,
Fondazione IRCCS Ca’ Granda - Ospedale Maggiore Policlinico, Via Pace, 9, 20122 Milan, ltaly

Données générales

m Incidence annuelle <1 / 1 million

m 16 3 20% de la MTEV chez le nouveau né (2,2 /
100 000 naissances), > sexe masculin

m Diagnostic : ultrasons, scanner (iode), IRM

® Echo Doppler : un signe indirect +++

m Etiologie principale : le cancer

m Complication rare greffe rénale (0,1 a 0,5%)

W Traitement : AC, thrombectomie, néphrectomie

3/27/2013
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Table 2

Risk factors for renal wein thrombosis in a series of 218 aduk patients

referred to a single center [66 )

Local risk factors (%)
Acquired

Cancer

Infection
Urogenital infection
Scepsis
Other infections
Circumstantial
Surgery
General
Colorectal
Urological
Vascular
Systemic risk factors (%)
Inherited®
Antithrombin deficiency
Protein € deficiency
Protein S deficiency
Factor V Leiden
Prothrombin G202 10A
Acquired
Nephrotic syndrome
Antiphospholipid antibodies”
Circumstantial®
Hormone therapy
Pregnancy or pucrperium

4 36 patients tested.
" 16 patients tested,

“ Percentage calculated on the number of women.

3/27/2013
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TV de siege inhabituel

m TV ovarienne
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