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BWS Adjaba*!, SA Kissou!, WJD Ilboudo!, RL Zerbo!, H Traore!

Résumé
Le

malformation vasculaire rare dont [’incidence est

shunt porto-systémique congénital est une

estimée a 1/30 000 naissances vivantes. Il est constitué
par le shunt-porto-systémique intra-hépatique et
le shunt-porto-systémique extra-hépatique. Il peut
étre diagnostiqué en anténatal ou post-natal devant
des manifestations cliniques multiples voire des
complications ou au contraire étre asymptomatique.
Nous rapportons le cas d’un shunt porto-systémique
congénital intra-hépatique révélé par un ictere
néonatal chez un nourrisson de quatre (04) mois.
Mots-clés Shunt porto-systémique congénital,
d’ Abernethy,

Cholestase congénitale, Imagerie hépatique.

Malformation Ictére  néonatal,

Abstract
Congenital portosystemic shunt is a rare vascular

malformation with an estimated incidence of 1 in
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30,000 live births. It consists of intrahepatic and
extrahepatic portosystemic shunts. It can be diagnosed
prenatally or postnatally based on multiple clinical
manifestations or even complications, or conversely,
be asymptomatic. We report the case of an intrahepatic
congenital portosystemic shunt presenting with

neonatal jaundice in a four-month-old infant.

Keywords:  Congenital  portosystemic  shunt,
Abernethy  malformation, Neonatal jaundice,
Congenital cholestasis, Liver imaging.

Introduction

Malformation vasculaire rare, le shunt porto-

systémique congénital également connu sous le
nom de malformation d’Abernethy, a une incidence
estimée a 1/30 000 naissances vivantes [ 1]. Il peut étre

diagnostiqué a tout age. Il peut étre asymptomatique
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ou se manifester par un ictére cholestatique en période
néonatale ou par une encéphalopathie hépatique,
un syndrome hépato-pulmonaire, des déréglements
métaboliques hépatiques, et le développement de
tumeurs bénignes et malignes du foie chez les enfants
plus agés [2]. Nous rapportons un cas découvert
chez un nourrisson de quatre mois au décours d’un

syndrome de cholestase congénital.

Cas clinique

SA est un nourrisson de sexe masculin, agé de
quatre (04) mois. Il a été référé pour augmentation
du volume abdominal associé un ictére conjonctival
ayant débuté depuis le premier jour de vie. A cet
ictére conjonctival initialement isolé, d’intensité
modérée, se serait associé a un mois de vie une
augmentation progressive du volume abdominal
sans notion de selle décolorée ni urines foncées. Il
n’y avait pas de modification de I’intensité, ni de la
généralisation de ’ictére. SA est né d’une mere agée
de 21 ans, 2éme geste, 2eme pare au terme d’une
grossesse suivie, sans particularité. Les sérologies
de toxoplasmose, syphilis, rubéole, cytomégalovirus,
herpés (TOSRCH) n’ont pas été

échographie obstétricale n’a été

réalisées. Aucune
réalisée. Il n’y
avait pas de notion de consanguinité parentale et
de tare familiale particuliere, ni d’exposition a des
médicaments ou d’autres agents tératogenes au cours
de la grossesse. SA est né¢ par voie basse avec un
poids de naissance de 3100 grammes et une bonne
adaptation a la vie extra-utérine. A I’admission, 1’état
général était altéré, la conscience claire, la coloration
palmo-plantaire normale, un ictére conjonctival chez
un nourrisson apyrétique (température a 36,5°c) et
sans cedeme des membres inférieurs. La saturation
pulsée en oxygene a I’air ambiant était a 98%. La
fréquence cardiaque était a 101 pulsation/min et la
fréquence respiratoire a 24 cycles/min. Le nourrisson
avait un retard de croissance statural modéré avec un
Z score indice poids/taille <-1 DS et un Z score taille/
age <-2 DS.

L’abdomen était volumineux avec signe de flot sans
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signe de glacon ni circulations veineuses collatérales
ni organomégalies palpables. Le reste de 1’examen
physique était sans particularité. Le bilan biochimique
notait une hyperbilirubinémie, des transaminases
dans les limites normales, une valeur normale de la
prothrombine, de I’albuminémie, et des phosphatases
alcalines. Un bilan a la recherche d’une galactosémie
congénitale n’a pas pu étre réalisé. Une échographie
abdominale a ét¢é demandée qui a mis en évidence
de multiples lacis vasculaires en intra-hépatique
se drainant dans un tronc unique d’environ 07 mm
de grand diameétre prolongeant le tronc veineux
spléno-mésaraique et s’abouchant a I’oreillette droite
présentant un spectre artérialisé dans sa portion intra-
hépatique et veineux en amont de son abouchement a
I’oreillette droite associé¢ aune absence de visualisation
des veines hépatiques et une hypoplasie de la veine
cave inférieure dans sa portion rétro-hépatique. Le
foie et la rate étaient d’écho structure et de taille
normale. La tomodensitométrie abdomino-pelvienne
a mis en évidence des anomalies morphologiques et
dynamiques veineuses portales et intra-hépatiques,
corroborant 1I’hypothése d’un shunt porto-systémique
intra-hépatique avec hypo-perfusion hépatique classé
type 1 de Park.

Le bilan radiologique (échographie cardiaque,
échographie transfontanellaire, radiographie
thoracique) est revenu normal.

Aprés un traitement symptomatique, le patient
¢tait stable. Il a été décidé d’une prise en charge
conservatrice et un suivi régulier. Au cours du suivi,
le nourrisson a été réadmis pour détresse respiratoire

sévere a I’origine de son déces.
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Figure 1 : Tomodensitométrie abdominale montrant

un peloton vasculaire connecté a la veine porte.

Discussion

Les shunts porto-systématiques congénitaux (CPSC),
aussi appelé malformation d’Abernethy sont des
malformations vasculaires rares du systéme veineux
portal. IIs sont constitués par le shunt porto-systémique
extra-hépatique et le shunt porto-systémique intra-
Les

hépatiques congénitaux, causés par une involution

hépatique. shunts porto-systémiques intra-
anormale du systeme vasculaire feetal, ont une
incidence estimée a 1/30 000 naissances vivantes dans
le monde [3]. Dans le shunt intra-hépatique, le sang
de la partie distale du corps contourne le foie pour
passer directement dans la circulation systémique di
a I’existence d’une connexion entre la veine porte et
les veines hépatiques ou la veine cave inférieure [4].
Le shunt porto-systémique intra-hépatique congénital
a été classé en quatre (04) types selon la morphologie
des shunts par Park et al :

Type 1 : Entre une branche principale de la veine
porte et la veine cave inférieure

Type 2 : Dans un emplacement périphérique dans un
segment ;

Type 3 : A travers un anévrisme ;

Type 4 : Multiples petites communications distribuées
de maniere diffuse dansles deux lobes [5]. Notre patient
avait le type 1 selon la classification de Park et al. Le
shunt porto-systémique intra-hépatique congénital
peut étre associé a d’autres malformations telles
que cardiovasculaires, hépatobiliaires, urogénitales
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et gastro-intestinales. Par ailleurs, a long terme les
complications les plus fréquentes sont dominées par
I’hypertension porto-pulmonaire (13-66 % des cas),
I’encéphalopathie hépatique et le syndrome hépato-
pulmonaire. Dans la plupart des séries publiées, le
diagnostic a été établi dans les quatre premiers de mois
de vie. Ce constat pourrait s’expliquer par I’absence
de réalisation d’échographie obstétricale lors du
suivi des grossesses surtout dans les pays a ressource
limitées ou di a un opérateur peut entrainer et enfin
a D’absence d’un examen complet systématique
du nouveau-né par un pédiatre avant sa sortie de la
maternité. Le shunt porto-systémique intrahépatique
congénital peut se fermer spontanément dans les deux
premiéres années de vie ou rester asymptomatique et
non diagnostiqué pendant plusieurs années [3]. Le
shunt porto-systémique intra-hépatique congénital est
suspecté en intra-utérin par une connexion anormale
entre le systéme veineux portal et périphérique ou une
veine ombilicale élargie a I’échographie prénatal ;
en période post-natal, il peut étre a I’origine d’une
panoplie de manifestations cliniques. Le diagnostic
est souvent suspecté pendant l’enfance dans le
cadre d’une cholestase néonatale, d’une hyper-
galactosémie, d’un retard de croissance, d’un retard
psychomoteur ou d’autres anomalies congénitales [6].
Actuellement aucun consensus n’existe sur les options
de traitement du SPSC. Les options de traitement
spécifiques doivent étre choisies en fonction du type
de malformations et des circonstances particulieres
du patient. Les SPSC intra-hépatiques sont plus
susceptibles de se fermer spontanément que les shunts
extra-hépatiques (47% contre 4% des shunts EH), en
particulier lorsqu’ils sont diagnostiqués avant 1’age
de 2 ans [7]. Les options thérapeutiques actuelles
pour le SPSC comprennent la correction chirurgicale
ou interventionnelle des shunts, la transplantation
hépatique. Les recommandations actuelles font état
de suivi a intervalle régulier pour les patients chez
qui un diagnostic de SSPC a été fait en anténatal,
aussi bien cliniquement et radiologiquement jusqu’a
la premiere année de vie, et moins fréquemment par
la suite. Par ailleurs il est recommandé que le patient
chez qui le SSPC a été découvert fortuitement apres

I’age de 2 ans ou un shunt symptomatique quel que
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soit I’age soit orienté vers un centre spécialisé¢. En
effet, L’attitude thérapeutique actuelle consiste a
recommander une fermeture dans la plupart des cas
de SSPC qui ne se sont pas spontanément refermeés

apres I’age de 2 ans [7].

Conclusion

Les shunts porto-systémiques congénitaux sont des
anomalies vasculaires rares. Leurs manifestations sont
multiples et variées. L’imagerie joue un role crucial
dans leur diagnostic. De plus en plus, le diagnostic est
¢établi en période intra-utérine. La prise en charge est
fonction de 1’age au moment du diagnostic, du type
et de la taille du shunt. Pour le moment, il n’existe

aucun traitement consensuel.
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