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Glossaire

Adolescence (OMS) : période de croissance et de développement humain entre I’enfance et
1’age adulte, entre les ages de 10 et 19 ans
AVK : anti-vitamine K

DS : dérivation standard

EP : embolie pulmonaire

HBPM : héparine de bas poids moléculaire
HNF : héparine non fractionnée

IC : intervalle de confiance

INR : international normalized ratio

IRM : imagerie par résonance magnétique
IV : intraveineux

MI : membre inférieur

OR : odds ratio

SC : sous-cutané

TDM : tomodensitométrie

TVP : thrombose veineuse profonde

TVS : thrombose veineuse superficielle

VCI/ IVC : veine cave inférieure / inferior vena cava
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Les maladies thrombo-emboliques veineuses chez 1’enfant sont globalement peu fréquentes,
elles représentaient 4,9 cas pour 100 000 enfants par an entre 1979 et 2001 aux Etats-Unis
(1), et 0,07 cas de TVP symptomatiques pour 10 000 enfants en 1994 au Canada (2). Mais
elles peuvent avoir des conséquences graves. Au Canada, la mortalité directement attribuable
a un événement thrombo-embolique veineux représente 2,2% des enfants, 8,1% parmi ceux
ayant présenté des thromboses récurrentes et 12,4% un syndrome post-thrombotique (3).
Malgré leur faible fréquence, ces événements thrombo-emboliques doivent étre diagnostiqués

et pris en charge rapidement chez les enfants.

Les anomalies de la VCI représentent une incidence de 0,3 a 0,5% (4) et une prévalence
estimée entre 0,07 et 8,7% de la population générale (5). L’agénésie de la VCI représente a
elle seule 0,005 a 1% d’incidence dans la population générale (6). De nombreuses études de
cas de TVP idiopathique chez I’enfant ont révélé une anomalie de la VCI notamment
I’agénésie (ou atrésie) (6-26). En effet, une agénésie de la VCI est révélée chez 5% des

moins de 30 ans présentant une TVP idiopathique sans autre facteur de risque associé (20).

La reconnaissance comme facteur de risque thrombo-embolique d’une anomalie de la veine
cave inférieure est discutée dans la littérature. Sa prévalence est peu fiable, et de ce fait le
risque thrombo-embolique n’est pas estimable.

Il n’existe pas a I’heure actuelle de recommandations frangaises ou internationales concernant
les examens complémentaires a réaliser lors du diagnostic de TVP chez 1’enfant, notamment
a la recherche d’une anomalie de la VCI, en dehors de la réalisation d’une IRM ou a défaut
une TDM a la recherche d’une thrombose veineuse centrale (3). L’échographie-Doppler fait

rarement le diagnostic (4,6,7,12—-15,20,24,26,27).

La mise en évidence d’une anomalie de la VCI a un intérét thérapeutique, pour le suivi, et le
choix de vie, la littérature tendant a montrer qu’une anomalie de la VCI est un facteur de
risque thrombo-embolique (10,11,14,15,17,22,25,28-32). En association a une TVP, le
traitement  consiste = notamment & une  anticoagulation au long  cours
(4,9,10,16,18,20,23,31,33) et donc les inconvénients de la prise en charge d’une maladie

chronique chez I’enfant.

A partir de la description d’un cas chez un adolescent de 15 ans ayant présenté une thrombose
veineuse profonde étendue, chez qui nous avons découvert fortuitement une agénésie de la
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VCI, I’objectif de cette revue de la littérature est de montrer I’intérét a rechercher une

anomalie de la VCI au décours d’une TVP idiopathique chez I’enfant.
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11.

Méthodologie
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Nous rapportons le cas d’un patient adolescent qui a consulté pour suspicion de
spondylodiscite au Centre Hospitalier de Dieppe en 2015 (Normandie — Seine-Maritime). 1l
s'agit de 1'hopital de référence du territoire de santé de Dieppe qui couvre une population
d’environ 175 000 habitants. Nous avons recueilli rétrospectivement 1'observation initiale, la
démarche ayant conduit au diagnostic de thrombose veineuse profonde et d'anomalie de la

veine cave inférieure, ainsi que le suivi dans les 18 mois suivant 1'hospitalisation.

La thrombose veineuse profonde a été confirmée par échographie-Doppler des membres
inférieurs. Devant la thrombose veineuse étendue, il a bénéficié d’un bilan de thrombophilie.
Il présentait comme facteurs de risque thrombo-embolique acquis une obésité grade I (indice
de masse corporelle a 32,9kg/m?) et un alitement du fait d’un syndrome grippal depuis une

semaine avant I’hospitalisation.

Devant la présence d’une thrombose veineuse étendue des membres inférieurs et la suspicion
de thrombose de la veine cave inférieure a 1I’échographie-Doppler, et apres avis spécialisé, est
demandée une angio-tomodensitométrie thoraco-abdomino-pelvienne avec opacification des
vaisseaux par injection de produit de contraste. L’angio-TDM a confirmé la présence d’une
thrombose veineuse profonde étendue et a également retrouvé une agénésie compléte de la
VCI sous-hépatique avec le développement d’un important réseau de collatéralité drainée par

les veines azygos et hémi-azygos.

Nous avons réalisé une revue systématique de la littérature en comparant les résultats de notre
cas avec ceux publiés dans des articles de la littérature francophone et anglophone avec

suffisamment de données pertinentes répondant aux criteres de la revue.

Les références pour cette thése ont été¢ identifiées via une recherche sur les bases de données
Medline via I’interface Pubmed, Cochrane, Cismef et Google Scholar en utilisant les mots-
clés suivants en frangais et en anglais : « anomalies / anomalies », « agénésie / agenesis »,
«atrésie / atresia », « veine cave inférieure / inferior vena cava », « thrombose veineuse

profonde / deep venous thrombosis », « enfant / child ».

Nous n’avons pas limité I’inclusion des références par des critéres de qualité, la littérature sur

le sujet étant tres limitée. Les références de grade A, B ou C ont été incluses, correspondant a
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des méthodologies de type méta-analyse, article de revue, revue de littérature, étude de

cohorte, conférence de consensus et étude de cas.

Les références retenues ont été choisies sur la base de leur pertinence vis-a-vis des criteres

d’inclusion suivants pour répondre a certaines questions importantes de pratique clinique :

population pédiatrique et adolescents hospitalisés (pas de données en soins primaires),
devant le manque de données dans cette population secondaire a la faible fréquence
de la pathologie et le fait que la majorité des anomalies de la VCI sont congénitales,
aucune référence n’a été exclue en fonction de 1’age des cas,

données démographiques concernant les anomalies de la VCI, la survenue de TVP, et
I’association des deux,

présentation clinique de thrombose veineuse profonde,

utilisation de 1’échographie-Doppler ou la veinographie des membres inférieurs pour
le diagnostic de TVP,

utilisation de la TDM et/ou I’IRM et/ou le veinogramme et/ou 1’échographie-Doppler
pour le diagnostic d’anomalie de la VCI,

recherche éventuelle d’une thrombophilie associée,

approche thérapeutique.

Le critere de jugement principal était la démarche diagnostique et les critéres de jugement

secondaires l'approche thérapeutique initiale, le suivi et la qualit¢ de vie du patient

adolescent.
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« Flow chart » de la méthodologie utilisée

Medline = 98 Cochrane=0 Cismef=0 Google scholar =519

617 références

identifiées

14 doublons exclus

538 articles ne concernent
pas les anomalies de la VCI
et/oula TVP

65 références incluses

- 50 articles Pubmed
- 15 articles google scholar

6 articles exclus
secondairement car

: informations insuffisantes
15 articles exclus

secondairement car cités dans
une revue de littérature
6 articles exclus
secondairement aprés
lecture de I'article complet

38 références analysées
dont :

- 1 article de revue

- 1 étude de cohorte prospective
- 5 études de cas avec revues

- 31 études de cas
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111.

Embryologie et
physiopathologie des

anomalies de la VCI
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A. Développement embryologique de la VCI

Le développement embryologique de la veine cave inférieure est un processus complexe en

plusieurs étapes qui permet de comprendre les éléments précurseurs d’anomalies de la VCI

(figure 1).

Le développement de la VCI débute vers 6 semaines de la vie embryonnaire pour donner
naissance aux 3 systémes veineux précurseurs de la VCI : le systéme vitellin, le systéme
ombilical et le systéme cardinal. Ces 3 systémes se chevauchent a des temps différents de la
vie feetale et se développent en établissant de nombreuses anastomoses entre eux.

L’évolution vers le systéme cave définitif se fait a partir du systéme cardinal entre la 6™ et
la 10°™ semaine de vie embryonnaire. Différentes transformations aménent a la formation
par ordre d’apparition du systéme cardinal postérieur, du systéme sous-cardinal et du systéme

supra-cardinal.

Le drainage veineux initial du foetus est réalisé par les veines cardinales antérieures pour la
moitié supérieure du corps et les veines cardinales postérieures pour la moiti¢ inférieure du
corps. Elles se drainent dans les veines cardinales communes puis le sinus veineux du coeur

feetal (figure 14).

i Vi ire, vel us- i SV
Vers la 6°"° semaine de vie embryonnaire, les veines sous-cardinales se développent
médialement via des anastomoses des veines cardinales postérieures, et prennent

progressivement la fonction de drainage de la moitié inférieure du corps (figure 1B).

Les veines vitellines et ombilicales, par des phénoménes d’anastomose et de régression
successifs, vont former les veines sinusoides hépatiques et le systéme veineux porte.

Vers la 7™ semaine de vie embryonnaire, les veines sinusoides hépatiques qui
communiquent entre elles vont confluer avec la partie supérieure terminale de la veine sous-
cardinale droite pour former le segment hépatique de la VCI définitive. Le reste de la partie
supérieure de la veine sous-cardinale droite va former a elle seule le segment sus-rénal de la
VCI (figure 1C).

Les veines supra-cardinales se développent dans le méme temps pour drainer la partie

inférieure du corps.
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Vers la 8™ semaine de vie embryonnaire, les veines supra-cardinales communiquant avec
les veines sous-cardinales régressant, la veine supra-cardinale droite va s’¢largir et former le

segment infra-rénal de la VCI (figure 1D).

Vers la 10°™ semaine de vie embryonnaire (figure 1E), la portion supérieure des veines
supra-cardinales forme le systeme veineux azygos et la portion inférieure forme les veines
lombaires. La partie inférieure de la veine cardinale postérieure persiste pour devenir les
veines iliaques communes. Les veines rénales sont formées par 1’anastomose des veines
sous-cardinales et supra-cardinales. Deux veines rénales se forment de chaque coté, ventrale
et dorsale, la veine dorsale régressant généralement et la veine ventrale formant la veine
rénale. La portion inférieure des veines sous-cardinales forme les veines gonadiques. Les

anastomoses des veines sous-cardinales forment également les veines surrénales.

Le développement du systeme cave inférieur est définitif vers 10 semaines de vie

embryonnaire et constitue la voie principale de drainage veineux sous-diaphragmatique du

COrps.
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Figure 1 : Le développement de la VCI (34)

Ces 3 systémes donnent naissance, en régressant et en s’anastomosant, aux différents

segments de la VCI définitive (figure 2).

Ce processus complexe donne également naissance aux veines rénales et au systéme azygos.
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Figure 2: Les 4 segments anatomiques correspondent a autant de niveaux
hémodynamiques du systeme veineux cave inférieur (32) :

- Un segment rétro-hépatique ou hépatique (en vert) ;

- Un segment inter-rénal ou sus-rénal (en rouge) ;

- Un segment sous-rénal (en jaune) ;

- Le carrefour cave et le segment iliaque (en violet).
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On peut comprendre que chaque étape du développement de la VCI peut donner naissance a

des anomalies de nature et de conséquence différentes, et ce des la vie feetale.
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B. Anatomie et physiopathologie du systéme cave inférieur

La veine cave inférieure nait de la réunion des veines iliaques communes, son trajet se
poursuit sur un segment abdominal rétro-péritonéal et un segment thoracique supra-

diaphragmatique trés court.

La position anatomique de la VCI, de ses branches affluentes, et leurs rapports avec les autres
vaisseaux ou organes intra-abdominaux, ont également un intérét dans la compréhension de

la physiopathologie des anomalies de la VCI décrites dans la littérature (figure 3).

Figure 3 : Les rapports anatomiques de la VCI (35)
1, 2 : zones de compression veineuse
Les anastomoses mésenterico-caves :

a. Veines cesophagiennes

b. Réseau hémorroidal
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Les veines affluentes de la VCI sont les 3 paires de veines lombaires en arriére et la veine

gonadique droite, ainsi que les veines rénales et les veines sus-hépatiques.

Il existe également des voies collatérales de dérivation de la VCI, utiles en cas d’obstruction

ou d’anomalie de la VCI (figure 4).

It

s

C

Figure 4 : Les différentes voies de drainage veineux de la moitié inférieure du corps en cas
d’absence de la VCI (36)
1 : veine épigastrique superficielle — veine thoraco-abdominale — veine sous-claviere

2 : veine épigastrique inférieure — veine épigastrique supérieure — veine sous-claviere
30

3 : veine lombaire ascendante — veine azygos — veine cave supérieure



1. Le systéme azygos

Il unit les systémes caves supérieur et inférieur et est composé de la grande veine azygos et
des veines hémi-azygos (figure 5).

La grande veine azygos, a droite, relie la VCI a la veine cave supérieure. Elle nait de la VCI
au niveau de la 12™ vertébre thoracique, et de la réunion de la veine lombaire ascendante et
de la 12°™ veine intercostale droite.

Elle monte sur la partie antéro-latérale droite du rachis en recevant les veines intercostales
droites a chaque étage puis la veine intercostale supérieure avant de décrire une crosse en
4éme

regard de la vertebre thoracique et de se jeter a la face postérieure de la veine cave

supérieure.

Les veines hémi-azygos, a gauche, comportent une portion inférieure naissant des 4 dernieres
veines intercostales et une portion supérieure naissant des 7 premicres veines intercostales.
Les deux portions se jettent dans la grande veine azygos et relient donc le c6té gauche au coté

droit.
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Figure 5 : Le systeme des veines azygos (vue postérieure) (35)

1 : cesophage ; 2 : trachée; 3 : aorte thoracique descendante; 4 : artére sous-claviere
gauche ; 5 : canal thoracique ; 6 : grande veine azygos ; 7 : veine hémi-azygos supérieure ;
8 : 8 veine intercostale gauche ; 9 : veine hémi-azygos inférieure ; 10 : veine intercostale

supérieure gauche.
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2. Les voies de dérivations pelviennes

Les dérivations pelviennes sont divisées en deux groupes (figure 6) :

- Horizontal composé des plexus vésicaux de Santorini, les veines sacrées
latérales supérieures et inférieures, et les anastomoses cavo et ilio-sacrées
communicant avec les plexus veineux vertébraux internes,

- Vertical composé¢ des veines hypogastriques par les collatérales honteuse,
obturatrice et glutéales, la veine ilio-lombaire qui peut étre a double sens, et le
systtme des veines lombaires, la veine lombaire ascendante et les anastomoses

foraminales des plexus veineux vertébraux.
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Figure 6 : Les voies de dérivations pelviennes (35)

VCI = veine cave inférieure ; IC = veine iliaque commune ; IE = veine iliaque externe ; GL
= veine glutéale ; u = veine utérine ; o = veine obturatrice ; v = veines vésicales.

a : plexus de Santorini (PS); b : veines sacrées latérales inférieures (SLI) et supérieures
(SLS) ; ¢ : plexus sacro-lombaire (PSL).

1 : branches de la veine hypogastrique (H) ; 2 : veine ilio-lombaire (vil) ; 3 : veine lombaire

ascendante (vla).

Les veines lombaires (figure 7) forment un réseau anastomotique développé qui rejoint, a
droite, la grande veine azygos via la veine lombaire ascendante, et a gauche, forme I’arc réno-
azygo-lombaire constitué¢ d’anastomoses entre une veine lombaire, la veine rénale gauche et

la veine hémi-azygos inférieure.
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DROITE GAUCHE

HAI

Figure 7 : Les veines lombaires et les racines des veines azygos (35)

A droite, GA = grande veine azygos ; a : VCI ; c : veine lombaire en L2 ; d : veine lombaire
en L3 ; m : racine médiale de la grande azygos ; lat : racine latérale de la grande azygos.

A gauche, HIA = veine hémi-azygos inférieure ; c : veine lombaire en L2 ; b : veine rénale

gauche ; g : VCI ; vla : veine lombaire ascendante.
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Les plexus veineux vertébraux internes (figure §) sont un réseau veineux s’étendant tout le
long du canal vertébral en forme d’ailes de papillon avec des anastomoses foraminales a
chaque étage vertébral. Ce systéme veineux semble avoir un réle important de suppléance
lors d’une obstruction ou une anomalie de la veine cave inférieure, il aurait également un role

de tampon pour la circulation de retour cave mais sa physiologie reste encore mal connue.
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Figure 8 : Les plexus veineux vertébraux internes, vaste réseau veineux anastomotique

longitudinal avalvulé qui s étend du crane au coccyx (35)
L’anatomie et la physiologie du réseau veineux du systéme cave inférieur permet d’expliquer

I’apparition de réseaux de suppléance comme le systetme lombaire ou azygos en cas

d’obstruction liée a une anomalie de la VCI.
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C. Les différentes anomalies de la veine cave inférieure

La chronologie du développement embryologique de la veine cave inférieure permet de
classer les principales anomalies congénitales de la veine cave inférieure. Il existe plusieurs
classifications dont la suivante basée sur le segment de la VCI qui se développe

anormalement (37). Plusieurs segments peuvent étre touchés.

Left
kidney

57 |
Right < Aorta
A//

kidney

IVC

Figure 9 : Schéma de ’anatomie normale de la VCI
Right kidney : rein droit

Left kidney : rein gauche

wc.:vel

Aorta : aorte
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Anomalie des veines cardinales posterieures (figure 10):

- Uretére rétro-cave/péri-cave : la persistance de la veine cardinale postérieure a
droite de la VCI entraine I’uretére en position rétro-cave et encerclant partiellement la

VCI. L’incidence de cette anomalie est de 1 sur 1000 individus.

RETROCAVAL
URETER e

— AORTA

Figure 10
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Anomalie des veines sous-cardinales (figure 11):

- Agénésie (ou atrésie) du segment hépatique de la VCI avec continuation
azygos/hémi-azygos : la veine sous-cardinale droite ne s’anastomose pas avec les
sinusoides hépatiques, le sang de la moitié¢ inférieure du corps se draine donc par la
veine azygos ou hémi-azygos ou les deux. Les veines sus-hépatiques se drainent ainsi
directement dans ’oreillette droite. Cette anomalie a une prévalence estimée entre 0,5

et 0,6% dans la population générale (23,38,39).

PARS HEPATICA —

DIAPHRAGMATIC
CRUS

Figure 11
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Anomalie des veines supra-cardinales (figure 12):

- La VCI gauche résulte de la persistance de la veine supra-cardinale gauche
alors que la droite régresse. Les veines gonadique et surrénale gauches se drainent
directement dans la VCI, a droite elles se drainent dans la veine rénale. Cette

anomalie a une prévalence estimée entre 0,2 et 0,5% dans la population générale (38—
40).

PARS HEPATICA —

Figure 12

40



- La VCI double (figure 13) résulte de la persistance de tout ou partie des veines

sous-cardinales. La duplication commence sous le niveau des veines rénales. Cette

anomalie a une prévalence estimée entre 0,2 et 3% de la population générale (18,38—

42).

PARS HEPATICA —

RIGHT IVC —

Figure 13

|
X

— LEFT IVC
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Anomalie du segment rénal (figure 14):

- L’anneau veineux péri-aortique est causé par la persistance de 1’anastomose
entre les veines supra-cardinales, 1’anastomose sous-supra-cardinale gauche, et la
veine rénale dorsale gauche. Il y a donc deux veines rénales gauches passant en avant
et en arricre de 1’aorte. Cette anomalie est la plus fréquente avec une prévalence

estimée a 8,7% dans la population générale (38,39).

PARS HEPATICA —IE

Figure 14
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- La veine rénale gauche rétro-aortique (figure 15): il en existe 2 types connus,
le type I provient de la persistance de I’anastomose sous-supra-cardinale gauche et de
la veine rénale dorsale gauche, la veine rénale ventrale régresse. Le type II provient de
la persistance de I’anastomose sous-supra-cardinale gauche et de la veine supra-
cardinale gauche. Une seule veine rénale gauche persiste en position rétro-aortique
drainant la veine gonadique gauche et les veines lombaires. Cette anomalie a une

prévalence estimée a 2,1% dans la population générale (39).

PARS HEPATICA —— I

Figure 15
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- Veines rénales multiples : elles sont plus fréquentes a droite et proviennent
, . : . . , .
d’une compression de la veine rénale provoquant le développement d’un réseau

collatéral et une hématurie.

L’agénésie complete de la VCI résulte d’un défaut de développement des 3 systémes veineux
embryonnaires, seulement 10 cas ont été décrits dans la littérature anglophone avant 2002
(43). 1l existe une forme d’agénésie infra-rénale de la VCI (figure 16) avec segment supra-
rénal préservé, conséquence d’un défaut de développement des systémes cardinal postérieur
et supra-cardinal. Cette anomalie a une incidence estimée entre 0,005 et 1% dans la
population générale (44).

Les anomalies de la VCI, notamment ’agénésie sont présentes chez environ 0,3 a 0,5% de la
population. Ces anomalies concernent principalement les segments hépatique et supra-rénal

(90%) et plus rarement les segments rénal ou sous-rénal (6%) (7,43,45).
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Figure 16

Une anomalie, plus rarement décrite, est I’hypoplasie d’un segment de la VCI, la plus décrite
est ’hypoplasie de la VCI rétro-hépatique (46). Cette anomalie résulte de 1’absence de

réunion des structures pairées au niveau du segment concerné de la VCI.
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IV. A propos d’un cas suivi

au CH de Dieppe et au
CHU de Rouen
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A. Description du cas

1. Anamneése

Un adolescent de 15 ans a été adressé par son médecin traitant et admis aux urgences du CH
de Dieppe pour suspicion de spondylodiscite.

Il présentait depuis 15 jours un tableau douloureux progressif ayant débuté aprés un
syndrome grippal. Initialement, il présentait une lombalgie et une douleur du membre
inférieur gauche puis du membre inférieur droit. Devant I’intensité¢ de ces douleurs, il était
alité avec une marche impossible depuis une semaine. Il s’est plaint de sensations fébriles
sans fiévre objectivée.

Avant son entrée, il a été traité par antalgique de palier 1 et 2 (Dafalgan codéiné®) associé a
une corticothérapie orale de courte durée puis un traitement anti-inflammatoire pendant une

journée.

2. Antécédents

Il avait pour antécédents :
- Un asthme controlé, traité par Ventoline® a la demande, Bécotide® et
Aerius® pris aléatoirement,
- Uneczéma,
- Des allergies a I’ceuf, Amoxicilline et Bactrim®,

- Une obésité ancienne.

Il n’avait pas d’antécédent familial connu de thrombophilie. Son pére a présenté un syndrome

coronarien aigu a 56 ans, un des ses fréres un pneumothorax.
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3. Examen clinique

Les constantes relevées a I’entrée retrouvaient une température normale a 37,7 °C, une
tachycardie a 100 par minute, une pression artérielle a 130/80 mm Hg a la limite de la

normale pour I’age et la taille (47).

Ses parametres anthropométriques étaient les suivants :
- poids 95 kg (+ 3,5 DS) et taille 1,70 m (48),
- Indice de masse corporel (IMC) calculé selon la formule : poids (kg)/ taille? (m), soit

32,9 kg/m? (obésité grade I selon la courbe de référence (49)).

L’état général était conservé. L’examen général retrouvait les constatations suivantes : une
absence de trouble hémodynamique ou de dyspnée, une auscultation cardio-pulmonaire
normale, des pouls périphériques présents, une palpation abdominale normale sans masse
palpée et un pharynx érythémateux.

Les examens neurologique et ostéo-articulaire montraient une lombalgie bilatérale provoquée
aux racines L4 — L5 — S1, irradiant vers les fesses, une douleur des faces internes des cuisses
et du mollet droit. La force musculaire des membres inférieurs était conservée. L’extension
compléte des genoux et des hanches était impossible en raison de I’intensité de la douleur, la

marche était par conséquent également impossible.
L’¢électrocardiogramme effectu¢ dans un deuxiéme temps au CHU de Rouen retrouvait une

tachycardie sinusale avec S1Q3.

La bandelette urinaire était négative.
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B. Examens complémentaires

1. Examens biologiques initiaux

Les examens biologiques montraient un syndrome inflammatoire biologique avec une
hyperleucocytose a 17,8 Giga/L dont 12,28 G/L de polynucléaires neutrophiles, une
thrombocytose avec des plaquettes a 608 G/L et une CRP (protéine C-réactive) augmentée a
240,3 mg/L.

Le bilan de coagulation montrait un taux de prothrombine normal a 83% et un rapport TCA
malade/témoin légeérement élevé a 1,28 (normale < 1,2 (50)).

La fonction rénale, I’ionogramme sanguin, et les enzymes hépatiques étaient normaux.

Les hémocultures et le prélévement de gorge se sont révélés négatifs.

2. Echographie-Doppler veineux des membres inférieurs

Devant I’augmentation de volume des deux membres inférieurs et la douleur du mollet droit,

une échographie avec Doppler veineux des membres inférieurs a été demandée en urgence.

Cet examen a révélé plusieurs anomalies :

- A droite : thrombose étendue des veines iliaque primitive, iliaque externe,
fémorale commune, fémorale superficielle et poplitée. Au niveau jambier : thrombose
des veines tibiales postérieures, péronicres et d’une veine soléaire.

- A gauche : thrombose des veines iliaque primitive, iliaque externe, fémorale
commune, fémorale superficielle et poplitée. Au niveau jambier : thrombose des
veines tibiales postérieures et péronicres,

- Bonne vascularisation artérielle des membres inférieurs et absence de

dilatation aorto-iliaque.

Le patient présentait donc une thrombose massive étendue ilio-fémoro-poplitée et jambicre

bilatérale. La veine cave inférieure semblait thrombosée.
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3. Tomodensitométrie thoraco-abdomino-pelvienne

Un scanner thoraco-abdomino-pelvien avec injection de produit de contraste a ét¢ demandé
en urgence le méme jour pour rechercher des signes compatibles avec une embolie

pulmonaire devant la thrombose massive et également pour étayer le diagnostic.

Il a révélé (figures 17 —23) :

- L’absence d’argument en faveur d’une embolie pulmonaire ;

- Une agénésie de la veine cave inférieure en dessous de I’abouchement des
veines sus-hépatiques avec présence de collatéralité lombaire développée par le réseau
azygos,

- Une thrombose des veines iliaques se prolongeant par une thrombose d’une

veine lombaire gauche jusqu’en L3.
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CH DE DIEPPE
CT

Figure 17 : Coupe frontale : Absence de veine cave inférieure en dessous de |’abouchement

des veines sus-hépatiques.
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CH DE DIEPPE
M D15Y cT
Pos-1104.50 mm

Collatérales

Figure 18 : Coupe axiale : Réseau de collatéralité lombaire tres développé (intra et péri-
rachidien), alimenté par un réseau pelvien et 2 grosses veines en provenance des veines
rénales.

Hypertrophie relative du foie gauche avec stéatose hépatique droite marquée.
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CH DE DIEFPPE
M D15y cT
Pos-1023,50 mm

Veines azygos

L 40 /% 400

Figure 19 : Coupe axiale sus-diaphragmatique : Dilatation des veines azygos.
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CH DE DIEPPE
CT

Veine azygos

L70 /w500

Figure 20 : Coupe frontale thoracique : Dilatation du réseau azygos jusque dans [’espace

infra-médiastinal postérieur.
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] CH DE DIEPPE
Thrombose des veines cT

iliaques primitives

Figure 21 : Coupe axiale pelvienne : Thrombose compléte des veines iliaques primitives,
externes et internes, avec thrombose se prolongeant dans une veine para-vertébrale gauche

Jjusqu’au niveau L3. Au-dessus, pas de thrombose visible.

55



CHDE DIEPPE
CT

Figure 22 : Coupe frontale centrée sur les reins : Rein droit léegerement hypotrophique (10
cm de grand axe) avec des contours légerement bosselés du pole supérieur sans véritable

encoche (anomalie du drainage veineux ?).

56



CH DE DIEPFPE
M 015 cT
Pos-1156.00 mm

Grosses veines provenant
des veinesrénales

L 50 /% 350

Figure 23 : Coupe axiale rénale : Les 2 grosses veines en provenance des veines rénales

alimentent le réseau de collatéralitée lombaire.

Une IRM lombo-sacrée, une radiographie pulmonaire et un électromyogramme des membres
inférieurs ont été demandés et programmés. Ces examens n’étaient plus indiqués apres la
réalisation de 1’échographie-Doppler des membres inférieurs et I’angio-TDM abdomino-
pelvienne confirmant le diagnostic de TVP étendue et d’agénésie de la VCI, et éliminant la

suspicion de spondylodiscite. Ces examens n’ont donc pas été réalisés.
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C. Suite de prise en charge

1. Avis spécialisés

Un avis en infectiologie au CH de Dieppe a été demandé devant la suspicion initiale de
spondylodiscite. Il n'y avait pas d'indication a débuter une antibiothérapie d'emblée devant la
bonne tolérance clinique. Il nous avait été conseillé de multiplier les hémocultures et refaire
la bandelette urinaire pour étayer le diagnostic d'infection bactérienne suspecté. Si une
décharge infectieuse ou une mauvaise tolérance du sepsis était observée, une antibiothérapie
par Orbénine® 2g sur 60 minutes toutes les 4 heures et Gentamycine 250mg toutes les 12
heures devait étre débutée.

La surveillance réguli¢re de I'examen neurologique a été mise en place et la réalisation d'une
IRM lombo-sacrée a ¢ét¢ demandée pour rechercher des signes en faveur d'une atteinte

vertébrale.

Apres le diagnostic de TVP et d'agénésie de la VCI, des avis en réanimation pédiatrique au
CHU de Rouen et en médecine interne et en cardiologie au CH de Dieppe ont été demandés
pour I’anticoagulation initiale, la surveillance et 1’adaptation des doses (cf 3. Prise en charge
thérapeutique). Le patient a été transféré dans le service de réanimation pédiatrique du CHU

de Rouen en raison du traitement initial et de la surveillance nécessaire.

2. Bilan de thrombophilie

Devant le contexte de thrombose étendue des membres inférieurs, un bilan de thrombophilie
a été réalisé : anticoagulant circulant, facteur anti-nucléaire, antigénes anti-nucléaires
solubles, anticorps anti-phospholipides, anticorps anti-cardiolipine, anticorps anti-béta2GP1,
anticorps anti-ADN natif, protéine C, protéine S, antithrombine III, fibrinogéne, PDF
(produits de dégradation de la fibrine), complexes solubles, facteur II et facteur V.

Le bilan s’est avéré négatif en dehors d’un anticoagulant circulant positif lié¢ a la prise d’une
héparine de bas poids moléculaire a titre préventif a domicile du fait de ’alitement. Cela

expliquait également la légére augmentation du TCA initial.
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3. Prise en charge thérapeutique

Un traitement anticoagulant curatif a ét¢ débuté dans le service de pédiatrie du CH de Dieppe,
par héparine non fractionnée au pousse seringue ¢lectrique (PSE) avec un bolus de 75Ul/kg
puis a la dose de 20UI/kg/heure, ainsi qu’une contention élastique veineuse de classe 2.

Le patient a été transféré dans le service de réanimation pédiatrique du CHU de Rouen pour
suite de prise en charge en raison du traitement anticoagulant lourd et de la surveillance
associée nécessaire.

Lors de son séjour en réanimation pédiatrique, un traitement par Fluindione (Préviscan®) a
¢té instauré rapidement a la dose de 20mg par jour pour un objectif d’INR entre 2 et 3.
L’héparine non fractionnée a été remplacée par une héparine de bas poids moléculaire
(Innohep®) a la dose de 0,85ml par jour le temps d’équilibrer la Fluindione, avec
surveillance de I’activité anti-Xa.

Une prise en charge diététique a également été instaurée.

4. Examen clinique de sortie d’hospitalisation

Avant la sortie d’hospitalisation, I’examen clinique a retrouvé une disparition de la
lombalgie, de la douleur du membre inférieur gauche, de la cuisse et du mollet gauche. Le
lever et la marche était possible avec la persistance d’une douleur au creux poplité droit et
une limitation de I’extension du genou droit a 30° de flexion. L’cedéme des membres

inférieurs avait disparu. Le reste de I’examen clinique était par ailleurs normal.
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5. Suivi

Un avis chirurgical a été sollicité pour la prise en charge de 1’agénésie de la VCI mais une
intervention paraissait disproportionnée par rapport a une malformation congénitale qui était

jusqu’alors asymptomatique.

Un suivi a été organisé en médecine interne en alternance en consultation rapprochée au CH
d’Eu et au CHU de Rouen a la fréquence d’environ une consultation tous les 6 mois.

L’agénésie de la veine cave inférieure a été considérée, chez ce patient, comme un facteur de
risque de thrombose veineuse méme s’il existait une circulation collatérale développée, et
donc une anticoagulation par AVK (Previscan®) a été décidée initialement pour un minimum

d’un an, ainsi qu’une contention ¢lastique de classe II au long cours.

Dix-huit mois apres I’épisode de TVP et la découverte de I’agénésie de la VCI, le patient était
toujours sous AVK et contention élastique. L’INR était stable aux alentours de 2,6, controlé
une fois toutes les 4 semaines.

Le patient n’a pas présenté de récidive de TVP durant cette période et semble avoir suivi le
traitement.

Il a présenté un syndrome post-thrombotique significatif persistant et une petite circulation
collatérale cavo-cave. Celui-ci était confirmé par I’échographie-Doppler. Le syndrome post-
thrombotique était significatif mais en phase de régression avec une reperméabilisation
partielle des veines fémorales communes gauche et droite.

Apres concertation pluridisciplinaire au CHU de Rouen, il a été décidé de poursuivre le
traitement anticoagulant par AVK et la contention €lastique au long cours avec un suivi a 3
ans.

Le patient adolescent, alors 4gé de 16 ans, semblait bien suivre, supporter et comprendre le

traitement.
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V. Revue de la littérature
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Nous avons donc observé le cas d’un adolescent présentant une agénésie de la VCI révélée
par un premier épisode de TVP symptomatique. Il s’agissait probablement du 1% cas

d’anomalie de la VCI recensé au centre hospitalier de Dieppe.
Devant la faible prévalence des anomalies de la veine cave inférieure, nous avons recherché

dans la littérature les références étudiant ou décrivant la prise en charge diagnostique des cas

présentant une TVP révélatrice d’ une anomalie de la VCI.

A. Prise en charge actuelle de la thrombose veineuse profonde chez 1’enfant

1. Physiopathologie

Pour envisager I’intérét a rechercher une anomalie de la VCI dans un contexte de TVP chez
I’enfant, il faut d’abord comprendre la physiopathologie particuliére de la TVP dans la

population pédiatrique.

Tout d’abord, I’incidence des événements thrombo-emboliques veineux idiopathiques est
estimée a seulement 5% chez I’enfant comparée a 40% chez 1’adulte (2). Cette incidence
semble varier avec 1’age, deux groupes d’age semblent plus exposés, avant 1 an et
I’adolescence (51). Bien que nettement plus faible que celle de l'adulte, l'incidence des
thromboses chez I'enfant a augmenté ces derniéres années (52).

L’incidence annuelle d’événements veineux thrombo-emboliques symptomatiques est
estimée entre 0,07 a 0,14 pour 10000 enfants, 5,3 pour 10000 admissions a 1’hopital et 24
pour 10000 admissions en unité de soins intensifs néonataux selon une étude canadienne
(3,53). Aux Etats-Unis , une étude rétrospective récente retrouvait 34 a 58 cas pour 10000

admissions a 1’hopital (p<0,001) (2).

De plus, le jeune age a un role protecteur contre le développement de thromboses. Il peut étre
expliqué par la faible capacit¢ a générer la thrombine celle-ci étant estimée comme
comparable a celle d’un adulte sous anticoagulation thérapeutique (51), par la production
importante d’alpha2-macroglobuline qui inhibe la thrombine, par la présence d’un

anticoagulant circulant a la naissance, et par le potentiel anti-thrombotique des parois
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vasculaires. L’endothélium vasculaire de I’enfant n’a également pas ou peu subi les
conséquences de pathologies comme [I’hypertension artérielle, le diabéte, ou
I’hypercholestérolémie. Les enfants n’ont pas non plus été exposés aux facteurs
thrombotiques acquis tels que le tabac ou les anticorps anti-phospholipides (2).

La faible incidence de TVP idiopathique dans la population pédiatrique peut donc étre
expliquée par son hémostase particuliere.

La modification de 1’hémostase physiologique avec 1’dge permet de comprendre que la
survenue de TVP est dans 95% des cas secondaire dans la petite enfance, et que les TVP
idiopathiques apparaissent a I’adolescence (51).

Notre cas correspond a une TVP idiopathique, avec les éléments physiopathologiques décrits
précédemment et sa croissance staturo-pondérale se rapprochant de celle d’un adulte, il devait

probablement présenté des caractéristiques d’hémostase proche d’un adulte.

Dans notre cas, on ne connaissait qu'un seul facteur de risque thrombo-embolique acquis,
lors de I’hospitalisation : I’obésité. D'autres facteurs de risque de TVP sont bien connus, les
plus fréquents sont la présence d’un cathéter veineux, d'une contraception orale, d’une
malformation vasculaire de la veine cave et d’'une néoplasie (51). L'agénésie de la veine cave
inférieure diagnostiquée lors du bilan étiologique n'étant pas connue a l'entrée, cette
malformation n'a pas été comptabilisée comme un 2¢éme facteur de risque de TVP.

Le taux de récurrence d’événement thrombo-embolique est approximativement de 3% si le
premier survient en période néonatale et de 21% chez I’enfant présentant une thrombose
veineuse profonde idiopathique, probablement moins en ’absence de thrombophilie (53).
Ainsi, les mutations G20210A du gene du facteur II et les déficits en protéine C, protéine S et
antithrombine III sont bien connus pour jouer un rdle important dans la récurrence des

événements thrombo-emboliques veineux.

2. Prise en charge diagnostique

Une TVP peut étre suspectée chez 1’enfant devant des signes cliniques. Dans notre revue, on
retrouve dans la quasi-totalité des cas des signes comme la douleur localisée et 1’cedéme des
membres inférieurs. Seulement quelques cas de lombalgies et de douleurs abdominales
isolées ou associées ont été décrits. Deux cas présentaient une fievre et un cedéme des MI
sans TVP (54). Un cas a ¢été découvert fortuitement lors d’une chirurgie (6). Cependant,
aucun symptome n’est pathognomonique d’une TVP.
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De plus, chez I’enfant, les scores de probabilité clinique tels que le score de Wells ou de
Geneéve ne sont pas applicables (55). Ces 2 scores (56,57) se basent sur des critéres
anamnestiques et cliniques, ils ne sont pas utilisables chez l'enfant en raison de I'absence
d'études confirmant leur fiabilité. De méme, 1’utilisation des D-diméres dans la démarche
diagnostique n’a pas été validée dans cette population car variant en fonction de 1’age (grade
2C) (3).

Notre patient présentait au premier plan une lombalgie, signe non pathognomonique.
L’apparition de signes plus évocateurs de TVP (cedéme et douleur des MI notamment) était
survenue rapidement dans 1’évolution.

Dans la littérature, on retrouve dans la quasi-totalité des cas des signes cliniques de TVP.
Néanmoins, dans une revue de la littérature précédente (20), I’association d’une lombalgie a
la découverte d’une TVP avec thrombose lombaire a été décrite. On peut parfois retrouver
des signes atypiques faisant évoquer une infection ostéo-articulaire (58) comme dans notre

cas.

En cas de suspicion clinique de TVP, différentes méthodes d’imagerie peuvent étre utilisées :
I’échographie-Doppler, la veinographie, la TDM et I’IRM afin de confirmer un événement
thrombo-embolique chez I’enfant.

La veinographie est le gold standard pour le diagnostic de TVP mais est peu utilisée de nos
jours car douloureuse, invasive et de réalisation difficile, surtout chez 1’enfant car nécessitant
une voie veineuse périphérique. L’échographie-Doppler est donc le premier examen
d’imagerie qui doit étre utilis¢é notamment pour la partie inférieure du corps (grade 1B)
(3,51). L'¢chographie permet de rechercher différents signes en faveur dune TVP:
augmentation du volume de la veine, celle-ci n'est plus dépressible, observation d'un
thrombus échogene au sein de la lumiére. Associée a l'effet Doppler couleur, 'absence de
signal confirme le diagnostic. La négativit¢é de cet examen ne permet cependant pas
d'¢liminer le diagnostic. En cas de suspicion forte de TVP avec échographie-Doppler négatif,
une IRM (grade 2C) ou une angio-TDM peut étre réalisée pour confirmation (2,3). Pour
rechercher une embolie pulmonaire, I’angio-TDM pulmonaire est recommandée en premicre
intention (3). La veinographie combinée a 1’échographie-Doppler permet de confirmer la

suspicion de thrombose du systéme veineux supérieur (3,53).

Parmi les 148 cas de TVP de notre revue, 147 (99,3%) ont été confirmés par 1’échographie-
Doppler veineux des MI et un seul cas confirmé par la veinographie des MI (15). Pour notre
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patient, le diagnostic de TVP a également été fait par 1’échographie-Doppler veineux des MI,

correspondant aux recommandations actuelles.

Des examens biologiques sont recommandés en cas de TVP chez I’enfant (3) :

- Recherche d’une maladie systémique (grade 1C),

- Investigations hématologiques (NFS, bilan de coagulation) et fonction rénale
en prévision d’une anticoagulation (grade 1C),

- La recherche systématique d’une thrombophilie aprés un premier épisode
thrombo-embolique chez 1’enfant n’est pas recommandée (grade 1B). Elle est
recommandée, en France, chez le sujet de moins de 50 ans en cas de TVP ou EP
inexpliquée ou récidivante (HAS 2006, avis d’experts), les recommandations
britanniques sont sensiblement différentes et préconisent notamment sa recherche en
cas de TVP avant 45 ans (tableaux 1 et 2). Compte tenu de la variabilit¢ de
I’incidence de thrombophilie chez I’enfant en association a un événement thrombo-
embolique, sa recherche semble indiquée seulement si elle peut conduire a un
changement de stratégie thérapeutique (51).

- Les enfants présentant un événement thrombo-embolique idiopathique doivent

bénéficier d’une recherche d’anticorps anti-phospholipides et si ceux-ci sont positifs

une anticoagulation a long terme est recommandée (grade 1B).

Bilan recommandé

Bilan a discuter

Bilan non recommandé

MTEV récidivante

MTEV avant 45 ans (y compris avec facteur
de risque transitoire)

Localisation insolite de la thrombose
(cérébrale, mésentérique, portale)
Complications gestationnelles
Au moins deux pertes foetales précoces
inexpliquées
Eclampsie, prééclampsie sévére

Sujet asymptomatique parent d’un patient
index ayant un déficit en protéine C, S ou AT
ou une mutation facteur V Leiden

Femme asymptomatique apparentée au
premier degré a un sujet ayant une
thrombophilie ou de nombreux antécédents de
MTEYV, ET envisageant un traitement hormonal
oU une grossesse

Thrombose artérielle chez un sujet jeune sans
athérosclérose ni thrombophilie acquise

Dépistage systématique
de la population
générale

Avant la prescription de
traitement hormonal

Chez le nouveau-né

Tableau 1 : Indications a un bilan de thrombophilie (59).
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Recherche de thrombophilie en premiéere Recherche d’autres thrombophilies  Bilan en seconde intention

intention acquises
Recherche de déficit en AT (activite) Neéoplasie, syndrome Dysfibrinogénémie (recherche de
myéloprolifératif, syndrome mutation)

néphrotique, maladies
inflammatoires de lintestin,
connectivites
Recherche de déficit en protéine C (activité) Interrogatoire et examen clinique, Recherche de la mutation C677T
recherche de protéinurie, NFS,bilan
immunologique et imagerie,
recherche de mutation de JAK selon
orientation clinique
Recherche de déficit en protéine S (activité et Dosage de [’activité des facteurs IX
protéine S libre) et X|
Dosage du facteur VIII
Recherche de la mutation G20210A
Recherche résistance a la protéine C +recherche
de mutation facteur V Leiden
Dosage de "homocystéinémie (4 dose de charge
de méthionine)
Recherche d’anticorps antiphospholipides
(anticorps anticardiolpine/antiphospholipides,
anti-p2-glycoprotéine, recherche
d’anticoagulant circulant lupique)

Tableau 2 : Quel bilan de thrombophilie ? (59)

3. Prise en charge thérapeutique

Pour le traitement d’un premier événement thrombo-embolique chez I’enfant, les essais
thérapeutiques manquent et les recommandations de prise en charge sont principalement

adaptées de celles de I’adulte (2,53).

Mesures non médicamenteuses :

Le repos au lit strict n’est plus recommandé, sauf cas particulier. Une prise en charge
ambulatoire peut €tre envisagée en 1’absence de criteres de gravité.

La compression médicale est utile en complément du traitement anticoagulant (HAS 2010
(60)). Les bas de contention de classe II permettent de réduire les symptomes (douleur et
cedéme notamment) et de prévenir la survenue de syndrome post-thrombotique ou
d'insuffisance veineuse chronique. La contention veineuse apparait dans 18 références sur les
38 analysées.

En cas d’imputabilité d’une contraception oestro-progestative, il faudra envisager une autre

contraception (51).
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Mesures médicamenteuses :

Plus que chez I’adulte, la balance bénéfice-risque doit €tre bien pesée pour 1’utilisation
prolongée d’un traitement anticoagulant dans une population active physiquement, en
fonction du risque hémorragique (52,53). Malgré 1’absence d’études spécifiques a la
population pédiatrique, le risque hémorragique chez I’enfant sous HBPM ou HNF semble
étre identique pour ces deux héparines et comparable a celui de 1’adulte, estimé en curatif a
5% de saignements majeurs (gastro-intestinaux, intracraniens, hématome de cuisse) et 17%
de saignements mineurs. Sous AVK, le risque semble également étre le méme que chez
I’adulte. Certaines études ont étudié le risque d’hémorragie majeure chez I’enfant dans le cas

des valves cardiaques mécaniques, il est estimé entre 0 et 7,9 patient-années (61).

A T’heure actuelle, les traitements antithrombotiques utilisés communément chez 1’enfant
sont 'héparine non fractionnée (HNF), 1'héparine de bas poids moléculaire (HBPM) et les
anti-vitamines K (AVK).

Les propriétés pharmacocinétiques et les conditions d’utilisation semblent plutot privilégier
I’HBPM que ’HNF, I’Enoxaparine étant la mieux évaluée chez I’enfant.

Les AVK peuvent étre recommandés en cas d’anticoagulation prolongée a partir de 3 a 6
mois (52). Leur utilisation, en relais d'une héparine injectable, permet d'améliorer la tolérance
du traitement, et ainsi son observance, en diminuant l'inconfort secondaire aux injections
régulieres.

Le niveau de preuve des recommandations chez 1’enfant est faible concernant
I’anticoagulation en cas de TVP (2,53).

A T’heure actuelle, il est recommandé d’utiliser une HNF puis un AVK (préférentiellement
Warfarine) ou une HBPM (grade 1B) (62), éventuellement une héparine IV si une
anticoagulation rapide est requise (grade 2C).

L’HNF semble de moins en moins indiquée par rapport a I’HBPM, sa pharmacocinétique
¢tant imprévisible chez I’enfant, d’utilisation peu aisée, nécessitant une surveillance trés
rapprochée, au moins une fois par jour, en hospitalisation, et pouvant se compliquer de
thrombopénie induite par I’héparine (51).

Les nouveaux anticoagulants comme 1’Argatroban, la Bivalirudine et le Fondaparinux sont
discutés dans la littérature récente et de plus en plus administrés dans les essais cliniques

pédiatriques (53), ainsi que le Rivaroxaban (63).
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En raison du risque hémorragique, I’anticoagulation curative nécessite une surveillance
¢troite chez 1’enfant. Pour le traitement par HNF, la cible de Dactivité anti-Xa est
recommandée entre 0,35 et 0,7U/ml (grade 2C) (62), et pour le traitement par HBPM, entre
0,5 et 1U/ml 4 a 6h aprés injection SC ou 0,5 et 0,8U/ml 2 a 6h apres injection SC (grade 2C)
(62). Pour un traitement par AVK, la surveillance se fait par le dosage de I'INR dont la valeur
cible est recommandée entre 2 et 3 (grade 2C) (62).

Le dosage et la durée du traitement anticoagulant, en I’absence de recommandations chez
I’enfant, doivent étre adaptés au risque du patient et au type de thrombose (2,53).

On retrouve cependant quelques recommandations sur la durée d’anticoagulation chez
I’enfant : au moins 3 mois s’il s’agit d’une TVP secondaire, 6 a 12 mois si elle est
idiopathique (grade 2C) (62) par héparine (posologies chez I’enfant indiquées dans le tableau
3) ou AVK et de durée indéterminée en cas de récidive (52). En cas de TVP idiopathique
récurrente ou syndrome des anti-phospholipides, une anticoagulation au long cours est

recommandée (grade 1A (62), 1C (3)).

Traitement Prophylaxie
HNF

1. Bolus 75 Ukg IV Aucun

pendant 10 minutes

2. Perfusion continue

<1 an 28 U/kg/heure 10 U/kg/heure
>1 an 20 U/kg/heure 10 U/kg/heure
HBPM

Enoxaparine

<2 mois 1.6 mg/kg/dose sc. 0,75 mg/kg/dose sc.
toutes les 12 heures toutes les 12 heures
>2 mois 1,0 mg/kg/dose sc. 0,5 mg/kg/dose sc.

Daltéparine

Toutes les tranches
d'age

toutes les 12 heures

129 + 43 U/kg/dose sc.

toutes les 24 heures

toutes les 12 heures

92 + 52 U/kg/dose sc.

toutes les 24 heures

Tableau 3 : Posologie initiale des héparines utilisées chez [’enfant, en fonction de leur dge

(52).
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Parmi les autres moyens médicamenteux, la thrombolyse semble étre associée a une
diminution de survenue de syndrome post-thrombotique aprés 18 a 24 mois par rapport a une
anticoagulation seule (OR=0,018; IC 95% [<0,001-0,483]; p=0,02) (64), elle peut étre
recommandée en cas de menace vitale ou d’un organe (grade 2C) (52,62), ou de thrombose
veineuse étendue (grade 1C) (3). La thrombolyse a été effectuée avec succes chez 11 patients
agés de 15 a 52 ans avec une thrombose ilio-fémorale associée a une atrésie de la veine cave
inferieure (65). La procédure s'est compliquée chez 4 patients, 3 ont présenté un saignement
mineur et 1 une hémorragie ayant nécessité une transfusion de culot globulaire. Aprés une
médiane de suivi de 37 mois, tous avaient retrouvé une perméabilité des segments veineux
ilio-fémoraux. La thrombolyse chez un patient présentant une thrombose étendue ilio-
fémorale et une agénésie de la veine cave inférieure semble donc étre une option
thérapeutique efficace.

Lors d’une menace fonctionnelle pour les membres inférieurs ou vitale, une thrombectomie

par cathéter ou chirurgicale peut étre recommandée (grade 2C) (2,62).

Le syndrome post-thrombotique est une complication bien connue des thromboses veineuses
profondes, dont I'incidence chez I'enfant est estimée entre 20 et 65 % (2).

Il s’agit de la traduction clinique des anomalies qui surviennent a plus ou moins long terme
apreés une TVP des membres inférieurs. Il peut étre di a une obstruction par défaut de
recanalisation et/ou a une altération des valvules anti-reflux. Différents signes peuvent &tre
observés : cedéme, pigmentation cutanée, douleur et ulcération.

11 existe une classification clinique de la maladie post-thrombotique (tableau 4).
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0 Pas de signe clinique visible ou palpable de maladie
veineuse

Télangiectasies ou varices réticulaires

Varices

CEdeme

Troubles trophiques d’origine veineuse

Troubles trophiques comme définis dans 4 avec ulcére
cicatrisé

6 Troubles trophiques comme définis dans 4 avec ulcere
actif

Ul W=

Tableau 4 : Classes cliniques de la classification clinique, étiologique, anatomique et

physiopathologique (CEAP). (66)

Les facteurs de risque de survenue de syndrome post-thrombotique chez l'enfant ne sont pas

aussi bien décrits que chez l'adulte (2).
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B. Rechercher une anomalie de la veine cave inférieure

Le tableau de TVP étendue chez notre patient nous a mené a la découverte inopinée d'une
anomalie de la veine cave inférieure. Nous nous sommes donc intéressés a la littérature

évoquant la démarche diagnostique sur le sujet.

Nous avons analysé 38 références comprenant 148 cas d’anomalies de la VCI, entre 1993 et
2016, décrits dans le tableau 5. Les cas étaient agés de 8,5 a 78 ans avec plus de 125 cas agés

de moins de 40 ans sur les 148 analysés.

Les 23 cas de la revue de littérature O 'Connor 2011 n’ont pas été analysés en dehors du cas
décrit car ne comportant pas d’informations suffisantes (67). Les revues de littérature
Lambert 2010 (20) et Yun 2004 (17) comportaient 20 cas en doublon, qui figurent dans le

tableau 5, et n’ont donc été analysés qu’une seule fois.

Les anomalies de la VCI retrouvées dans la littérature sont majoritairement des agénésies
d’un ou plusieurs segments de la VCI représentant 120/148 cas (81%), 13 cas d’hypoplasie
de la VCI, 10 cas de VCI double, 1 cas d’anomalies multiples, et 4 cas dont le type

d’anomalie n’est pas renseigné.
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Tableau 5 : Synthese de la revue de la littérature des cas d’anomalie de la VCI découverte au décours d’une TVP.

Imagerie réalisant le

Ler . A . Type d'anomalie de | diagnostic Pathologie ou facteur de risque
|
Référence Population | Age (ans) Type d'étude la VCI d'anomalic de la | associé
VCI

Cas n°l et 2

agénésie de la VCI|TDM abdomino-
Angelika NF, 2014 |N = 2H +| . .. , sous-hépatique. pelvienne (cas n°l et o1 . .
(23) IF 15;17; 16 ¢tude de cas Cas n°3 : agénésie de |3), angio-IRM Cas n°l1 : contraception orale

la VCI avec | abdominale (cas n°2)

continuation azygos
Anne, 2005 (41) |\ = 1 Flag fé“di dedgas ta | VCL double (5cas) | cinogramme de la)\BPCO  sous —oxygéne et

’ 4NR evi VCI ou angio-TDM | corticoides (1 cas)
littérature
N = 4 + Un cas dans un contexte de
Artifoni, 2010 (6) IF [14 - 69] ¢tude de cas Agénésie de la VCI | angioTDM chirurgie.
Un cas de CO.

Atmatzidis, 2006 N=1H 62 ¢tude de cas Hypop!asm? de la VCI TDM ' abdominale TVP. récidivante (8 ¢épisodes
(31) sous-hépatique puis angio-IRM antérieurs)
Ayyadurai, 2016, _ . Agénésie complete de
(40) N=1F 29 étude de cas la VCI TDM non

Deux cas d'agénésie

de la VCI sous-|, .

, échographie-Doppler, o . ,
rénale. Deux cas . .| Cas n°2 duplication pyélo-
d'agénésie de la VCI TDM, " phiébographie calicielle auche

Baeshko, 2007 (54) |[ N =5H [20 - 43] étude de cas genes pelvienne et o . gauche.
sous, rénale et supra- . Cas n°5 : anomalie cardiaque

. . cavographie L
rénale partielle. | , congénitale.

JE S | rétrograde
Un cas d'agénésie
compléte de la VCI.
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Imagerie réalisant le

Lex . 2 . Type d'anomalie de | diagnostic Pathologie ou facteur de risque

|

Référence Population | Age (ans) Type d'étude la VCI d'anomalic de la | associé

VCI

Agénésie de la VCI

infra-rénale, . Diabéte type 1 et hypertension
Bami, 2015 (38) N=1H 14 ¢tude de cas hypoplasie du rein TDM abdomino- artérielle traités par insuline et

.| pelvienne .

gauche, hypertrophie enalapril

du rein droit

Cas n°l : agénésie Cas n°l : hypertrophie du rein

N = 10 + compléte de la VCIL droit.

Duicu, 2016 (68) IF 12; 12 ¢tude de cas Cas n°2 : absence des | Angio-TDM Cas n°2 rein  gauche
segments supra et hypoplasique, rein droit
sous-rénaux. hypertrophique.
iygzilgﬁgedz tlaré\t/r((j: TDM abdomino- Mutation hétérozygote du facteur

Fass, 2009 (69) N=1H 18 ¢tude de cas pra- . V Leiden, duplication de l'artere
hépatique avec | pelvienne , :

. . rénale droite
continuation azygos
Agénésie du segment
. _ . hépatique de la VCI| TDM thoraco- | Mutation hétérozygote du facteur

Galati, 2011 (16) | N=1F 30 étude de cas avec continuation | abdominale V, MTHFR, PAI-1
azygos
Hypoplasie du

, segment  supra-rénal ) . Ac antiphospholipides (1 cas),

Garcia-Fuster, N = 3H +(20; 27; 27; 27:27; étude de de la VCI (2 cas), des Phlebograp hie (1 cas) mutation de la prothrombine (1

cohorte , ou angio-IRM (4 cas) A
2006 (70) 3F 30 . segments rénal et cas), thrombose récidivante (2
prospective . ou TDM (1 cas)
supra-rénal (2 cas), cas)
VCI double (2 cas)
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Imagerie réalisant le

Pathologie ou facteur de risque

Lex . 2 'z Type d'anomalie de | diagnostic
Référence Population | Age (ans) Type d'étude la VCI d'anomalie de la | associé
VCI
glil)maraes, 2008 N=1H 23 ¢tude de cas gg\e;r(ljelsm compléte de Angio-TDM non
Cas n°l agénésie
totale de la VCL
Cas n°2 : interruption
de la VCI sous-
hépatique.
Cas n°3 : agénésie du
Halparin, 2015 N=5H 14; 15; 16; 14; 14 | étude de cas segment SOUS TpM angio-IRM non
(72) T T hépatique de la VCI. ’

Cas n°4 agénésie
des segments rénal et
sous-rénal.
Cas n°5 : interruption
de la VCI sous-
hépatique

Jahromi, 2014 (73)

étude de cas

Atrésie de la VCI

Angio-TDM et
veinogramme

Déficit protéine S

Jones, 2010 (18)

20

étude de cas

VCI double, rein droit
hypoplasique,  rein
gauche
hypertrophique,
hypoplasie de l'aorte
et des arteres iliaques

TDM

Retour de voyage 5 jours avant

Kang, 2005 (28)

19

étude de cas

Anomalie de la VCI

TDM, angio-IRM

non
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Imagerie réalisant le

iy . 2 . Type d'anomalie de | diagnostic Pathologie ou facteur de risque
|
Référence Population | Age (ans) Type d'étude la VCI d'anomalic de la | associé
VCI
. TDM cervico-
Khalafallah, - 2012 N=1H 20 ¢étude de cas Agen;sm du segment thoraco-abdomino- Trajet long en voiture
(74) hépatique de la VCI .
pelvienne
échographie-Doppler
Konopka, 2010 (9) |[N=1F 43 ¢tude de cas Agénésie de la VCI | abdominal puis TDM | varices des MI
thoraco-abdominale
) L. TDM thoraco-
E(;}))plsetty, 2015 N=1H 36 ¢tude de cas ﬁétr:;euede la VCI abdomino-pelvienne, |non
patiq IRM abdominale
Agénésie de la VCI
rétro-hépatique,
La ~Spada, 2011 N=1H 35 ¢tude de cas aFres1e de la veme TDM abdomino- Mutation hétérozygote MTHFR
(76) rénale gauche et rein | pelvienne
gauche non
fonctionnel
Récidive de TVP (8 cas),
mutation hétérozygote du facteur
Agénésie de la VCI : V Leiden (11 cas), mutatlon du
X . gene de la prothrombine (5 cas),
complete (19 cas), du| TDM abdomino- e g
_ , . . . | hyperhomocystéinémie (4 cas)
N = 8H + ¢tude de cas et|segment  sous-rénal | pelvienne, angio-| © " utation MTHFR @ cas
Lambert, 2010 (20) | 2F, revue =|[8,5 - 67] revue de la|(28 cas), du segment| TDM ect/ou IRM
o, ; . homozygotes, 3 cas
62 cas littérature supra-rénal (14 cas), | abdominale. héte déficit A
du segment rénal (8| Veinographie (1 cas) Stérozygotes), deficit ATIII, PC
ou PS (2 cas), Ac anti-

cas), NR (3 cas)

phospholipides (2 cas), facteur
précipitant (21 cas), maladie de
Behcet (1 cas)
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Imagerie réalisant le

Pathologie ou facteur de risque

Lex . 2 . Type d'anomalie de | diagnostic
|
Référence Population | Age (ans) Type d'étude la VCI d'anomalic de la | associé
VCI
Hypoplasie du
%la;l parello, - 2014 N=1H 21 étude de cas segment hépatique de | TDM Mutation facteur V Leiden
la VCI
Lane, 2005 (77) N=1H 38 gtude , de  cas Hypoplasie de la VCI TDM abdomino- non
illustré pelvienne
Hypoplasie de la VCI
Lavens, 2014 (78) |N=1F 33 ¢tude de cas et agénésie du rein | TDM abdominale non
droit
¢tude de cas et Mutation hétérozygote du facteur
Milani, 2008 (42) |N=1F 23 revue de la|VCIdouble veinogramme des MI |V Leiden, anneau vaginale
littérature (oestrogene)
. g . échographie-Doppler,
Namisaki, N=1H |44 stude de cas | 2genesic complete del oy /" R et | non
2013(13) la VCI . .
veinographie
Nyulas, 2016 (79) |N=1H 58 ¢tude de cas Hypoplasie de la VCI | Angio-TDM Obésité, diabete de type 2
O’Connor, 2011 |, _ , Agénésie de la VCI | phlébo-scanner
(67) N=1H 20 Stude de cas sous-hépatique (angio-TDM) hon
Parsa, 2015 (80) N=1H 19 ¢tude de cas Agénésie de la VCI Agglo—TDM ct non
veinographie
Periard, 2006 (51) | Adolescent |- article de revue | Anomalie de la VCI Anglo—TDM % hon
angio-IRM
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Imagerie réalisant le

iy . 2 . Type d'anomalie de | diagnostic Pathologie ou facteur de risque
|
Référence Population | Age (ans) Type d'étude la VCI d'anomalic de la | associé
VCI
Perrier, 2006 (33) |N=2H  |17: 67 stude de cas | AAgenEsic de la VCI| 1py) Cas n°l : lymphome B 4 grandes
sous-rénale cellules en rémission
.| échographie-Doppler,
Pop, 2012 (27) N=8 <40 essai imagé Absence dun angio-TDM ou angio- | non
segment de la VCI
IRM
Sakellaris, 2005 |, _ , Hypoplasie de la VCI | TDM abdominale
(81) N=1H 10 Stude de cas supra-rénale puis IRM abdominale non
Cas n° 1 : agénésie de
la VCI supra-rénale et
Sarlon, 2011 (10) |N=2H 22; 39 ¢tude de cas VCI gauche | TDM non
Cas n°2 : agénésie de
la VCI
(Sé%lorelh, 2015 N=1H 32 ¢tude de cas Hypoplasie de la VCI | TDM non
Tribe, 2013 (39) N=1H 11 ¢tude de cas AgeneS}e de la VCI IRM, angio-TDM Déficit partiel en protéine C
supra-rénale
Vasco 2009 (83) N=1F 36 étude de cas Agénésie compléte de TDM Mutation hétérozygote du facteur

la VCI

V Leiden
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Imagerie réalisant le
Lex . 2 . Type d'anomalie de | diagnostic Pathologie ou facteur de risque
|
Référence Population | Age (ans) Type d'étude la VCI d'anomalic de la | associé
VCI
. Hyperhomocystéinémie,
é%en(?:g C}f 13 1\37 s(1:eI mutation homozygote MTHFR
o el yFl pcas) (1 cas), déficit facteur XII (1
N = 1F, ¢tude de cas et VCI double (1 cas)’ Ancio-TDM.  aneio- cas), mutation facteur V (2 cas),
Yun, 2004 (17) revue =1[12-49] revue de la anomalies  multi les’ IRl\g/I ’ 8107 deficit protéine S (1 cas),
19H + 7F littérature de la VCI (I cr;s) hypoplasie du rein droit (2 cas),
anomalie de la VCi absence de rein droit (1 cas),
NR (1 cas) récidive de TVP (10 cas), facteur
précipitant (5 cas)
Cas présenté N=1H 15 ctude de cas Ageneslle .de la VCI Anglo—TDM thoraco— Obesfce grade I, asthme,
sous-hépatique abdomino-pelvienne | alitement 7 jours

H = homme ; F = femme ; NR = non renseigné ; PC/PS = protéine C/S ; ATIII = antithrombine Il ; Ac = anticorps ; MTHFR =

méthylenetétrahydrofolate réductase ; PAI = inhibiteur de l'activateur du plasminogene, CO = contraception orale ; BPCO = broncho-

pneumopathie chronique obstructive.
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1. Etapes diagnostiques

Les anomalies de la veine cave inférieure sont considérées comme rares (23). Néanmoins, on
note, dans la littérature, une prévalence de 5% des patients de moins de 30 ans présentant une
TVP chez qui on a découvert une agénésie de la VCI (20). Pour les patients de moins de 40

ans, cette prévalence est estimée entre 5 et 6,7% concernant les anomalies de la VCI (22).

Notre cas présentait initialement une lombalgie associée a un syndrome inflammatoire et une
sensation fébrile faisant d’abord suspecter une infection ostéo-articulaire, puis rapidement la
douleur et I’cedéme des membres inférieurs nous ont orienté vers la thrombose veineuse.

Dans un contexte de TVP, I’apparition d’une lombalgie ou d’une douleur abdominale sont
des signes atypiques qui peuvent faire évoquer une anomalie de la VCI (54). Cependant, dans
la plupart des cas, seuls sont présents des signes de TVP. Les anomalies de la VCI sont le

plus souvent asymptomatiques (23) et il ne semble pas exister de signe pathognomonique.

Aprés confirmation du diagnostic de TVP par 1’échographie-Doppler, il n’existe pas de
recommandations concernant 1’adulte ou I’enfant pour la réalisation d’un autre examen
d’imagerie a visée étiologique. Une angio-TDM ou IRM est réalisée seulement si
I’échographie-Doppler ne permet pas le diagnostic de TVP. Ainsi, la présence d’une
anomalie de la VCI pourrait étre sous-estimée (14), 1’échographie-Doppler ne permettant pas

une exploration satisfaisante des veines abdominales qui ne peuvent pas étre comprimées.

Dans notre cas, une angio-TDM thoraco-abdomino-pelvienne a été réalisée devant 1’étendue
de la thrombose bilatérale pour rechercher une embolie pulmonaire et une extension de la
thrombose qui semblait remonter dans la VCI a I’échographie-Doppler. Cet examen a permis
de faire le diagnostic d’agénésie de la VCI sous-hépatique avec continuation azygos.

Cette constatation confirme ce qui est relevé dans la littérature. 90,5 % des cas d'anomalie de
la VCI ont été diagnostiqués apres réalisation d'une angio-TDM ou d'une IRM abdomino
pelvienne. 6 anomalies de la VCI (4,5 %) ont été décrites apres réalisation d'une veinographie
(41) et 8 (5,4 %) étaient visualisées par l'échographie-Doppler (13,54). Dans I'¢tude de
Ruggeri et al (14), un protocole diagnostique a permis la mise en évidence de 4 agénésies de
la veine cave inférieure chez de jeunes patients avec une thrombose veineuse profonde
idiopathique. Dés que l'échographie montrait un thrombus non compressible au dessus du
ligament fémoral, une tomodensitométrie avec injection de produit de contraste était réalisée.
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Ces résultats suggerent la réalisation d’une angio-TDM ou une IRM abdomino-pelvienne a la
recherche d’une anomalie de la VCI au décours d’un TVP idiopathique surtout chez les sujets

agés de moins de 40 ans qui représentent pres de 85% des cas de notre revue.

Pour notre patient, aucun facteur de risque de TVP n’a été constaté en dehors d’une obésité
grade I. Le bilan de thrombophilie s’est révélé négatif.

Dans notre revue, on retrouve 41 cas de thrombophilie sur 148. A noter que sa recherche n’a
pas toujours été effectuée car il n’est pas toujours recommandé a I’heure actuelle de réaliser
un bilan de thrombophilie systématique dans ce contexte.

On retrouve 28 cas sur les 148 (18,9%) qui présentait un facteur précipitant de TVP
(immobilisation, chirurgie, contraception orale, traumatisme, néoplasie, activité physique
intense, voyage récent > 4 heures, grossesse et pré-éclampsie).

Pour 22 cas (14,8%), il s’agissait d’une récidive de TVP.

Ces résultats suggerent qu'une anomalie de la VCI, sans étre systématiquement associée a
d'autres facteurs de risque, peut étre un facteur prédisposant a la survenue d'événements
thrombo-emboliques (14,23). Il ne faut donc pas méconnaitre la possibilité d'une anomalie de
la VCI, méme en cas de facteurs précipitants connus ou de thrombophilie, qui n'est parfois
découverte qu'a posteriori.

Il semble d’autant plus pertinent de se poser la question d’une anomalie de la VCI dans un

contexte de récidive de TVP surtout si elle n’est pas ou peu expliquée.

L’incidence d’une anomalie de la VCI est estimée entre 0,6 et 2% des patients présentant une
anomalie cardiovasculaire congénitale (69). Un cas d’anomalie cardiaque congénitale a été
constaté dans notre revue (54). Ainsi Baeshko et al ont décrit 5 patients, agés de 20 a 43 ans,
avec une anomalie congénitale de la veine cave inférieure. L'un d'eux avait été opéré a l'age
de 5 ans d'une sténose de l'artére pulmonaire et d'une communication inter-auriculaire.
L'agénésie sous-rénale de la veine cave inférieure a été découverte devant un tableau de

fievre et cedéme des membres inférieurs.
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2. Prise en charge thérapeutique et suivi

Pour notre patient, la prise en charge initiale a consisté au traitement de la TVP avec une
anticoagulation par HNF puis HBPM avant un relai par AVK, associée aux mesures
adjuvantes (contention veineuse, prise en charge diététique). La découverte de l'agénésie de la
veine cave inférieure n'a pas eu d'impact sur la prise en charge thérapeutique initiale,

notamment sur la possibilité d'une intervention chirurgicale.

Dans la littérature, la premiere ligne thérapeutique réside dans I'anticoagulation systémique
par héparine pour prévenir la prolongation du thrombus et la survenue d'une embolie

pulmonaire (23). Il s'agit donc de traiter le plus rapidement possible la TVP.

Pour la prise en charge des anomalies de la veine cave inférieure, en dehors de
I’anticoagulation, il n’existe pas de consensus. Parmi les 38 références analysées, la prise en
charge thérapeutique médicamenteuse a pour 34 d'entre elles consisté en une anticoagulation
par HNF ou HBPM avec relai par AVK au long cours. Dans 10 références, une thrombolyse
intra-veineuse a été réalisée. Une prise en charge chirurgicale de reconstruction a été réalisée

dans une seule référence (76).

Quelques références évoquent des thérapeutiques plus récentes a 1’étude, telles que le

Rivaroxaban (75) et I’angioplastie (42).

Concernant le suivi et ’observance du traitement, seules 4 références évoquent un suivi avec
un maximum a 5 ans de 1’épisode de TVP, représentant 75 des 148 cas analysés (50,6%).

En 2010, Lambert et al (20) ont décrit 10 patients consécutifs avec une agénésie de la VCI
associée a une TVP. Leur revue a analysé 62 autres patients identifiés dans la littérature
anglaise. Ainsi, parmi les 72 cas additionnés, 64 (88,8 %) ont recu une anticoagulation
curative. La majorité des patients (87,5 %) a été traitée par AVK au long cours, 7 patients
(10,9 %) par AVK pour une durée inférieure a 3 mois et un par HBPM pendant 6 mois. 6
patients parmi les 56 traités par AVK ont arrété le traitement oral dans les 25 mois suivant
l'initiation, sans notion de récurrence de thrombose ou hémorragie majeure. Cependant les
informations concernant le taux de récurrence pour ces 2 patients ne sont pas disponibles

dans la littérature.
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Dans les 3 autres références (69,70,72), 12 cas ont été analysés, tous ont bénéficié d’un
traitement anticoagulant. 11 cas ont arrété le traitement a un terme variable entre 6 mois et 5

ans. 2 cas ont eu une récidive de TVP respectivement a 1 et 2 ans de 1’arrét du traitement.

11 existe peu de données de suivi et d’observance alors qu’il peut y avoir potentiellement des
complications telles que le syndrome post-thrombotique. Il est ainsi difficile d’évaluer
I’impact de I’arrét précoce de 1’anticoagulation par rapport a sa poursuite.

Devant le jeune age des patients dans la littérature, on peut supposer qu’il est plus difficile de
maintenir une observance, le traitement nécessitant des précautions particulieres telles que
I’éviction de sports ou activités a risque hémorragique. De plus, le traitement nécessite une
surveillance réguliére (biologie 1 a 2 fois par mois) qui peut étre difficile a suivre chez un
adolescent ou un jeune adulte.

Nous n’avons pas retrouvé de données dans la littérature concernant la qualité de vie des

patients et les motifs d’arrét de traitement.

82



3. Maladie chronique chez ’adolescent

Malgré la faible prévalence des anomalies de la VCI, la survenue de symptomes, notamment
une TVP, et les traitements, essentiellement médicamenteux, que cela peut impliquer, font
entrer ces anomalies dans la catégorie des maladies chroniques. Ajouté a l'absence de
consensus, ceci peut expliquer la complexité de sa prise en charge.

De plus, les manifestations symptomatiques telles que la TVP au cours de cette maladie
touchent préférentiellement les adolescents et les jeunes adultes (51). Hors, 1'adolescence est
une période de la vie ou le risque de non-adhésion est le plus fréquent et les problémes plus
complexes. Les impératifs de développement, notamment les processus identitaires et
d'autonomisation, sont contrariés par la maladie elle-méme, les problémes qu'elle engendre et

les questions qu'elle souléve par rapport aux aspirations futures de 'adolescent (84).

Selon ’OMS, la définition de maladie chronique est « un probleme de santé qui nécessite une
prise en charge sur une période de plusieurs années ou plusieurs décennies.
Plus précisément les maladies chroniques sont définies par :

o La présence d’une cause organique, psychologique ou cognitive ;

o Une ancienneté de plusieurs mois ;

o Le retentissement de la maladie sur la vie quotidienne : limitation

fonctionnelle, des activités, de la participation a la vie sociale ;

o Une dépendance vis-a-vis d’'un médicament, d’un régime, d’une technologie

médicale, d’un appareillage, d 'une assistance personnelle ;

o Le besoins de soins médicaux ou paramédicaux, d’aide psychologique,

d’éducation ou d’adaptation. » (85)

La définition a été adaptée en France par le Haut Comité de la Santé Publique en 2009 (85) :

o Présence d’un état pathologique de nature physique, psychologique ou

cognitive, appelé a durer,

o Une ancienneté minimale de 3 mois, ou supposée telle,

o Un retentissement sur la vie quotidienne.
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Entre 1,5 et 4 millions des 0 a 20 ans seraient atteints d’une maladie chronique en France

(85).

La survenue d’une maladie chronique pendant ’adolescence, comme pour notre patient,
semble particulicrement complexe. D’une part, elle peut retarder la puberté, géner
I’autonomisation de 1’adolescent, étre ressentie comme une contrainte (86). D'autre part, les
réactions psychologiques vis-a-vis de la maladie peuvent varier et évoluer dans le temps :

déni, dépression, banalisation, acceptation, culpabilité,... (86)

Adolescence et maladie chronique peuvent donc s’opposer, alternant entre inhibition de
I’adolescence et rejet de la maladie avec inobservance par la survenue d’un retentissement
réciproque : le traitement géne l’adolescence (la maladie arréte le temps, contraint, fait
régresser, rend dépendant), 1’adolescence géne le traitement (I’adolescence accélere le temps,

libére, fait grandir, autonomise) (86).

Haynes en 2008 (87) définit ’observance comme le « degré d’adéquation entre une
prescription médicale et sa réalisation par le patient. Trois types de patients non observants
sont identifiés : [’accidentel, qui oublie de prendre son traitement ; I’invulnérable, qui pense
que le fait d’oublier ou d’arréter son traitement ne va pas engendrer de conséquence sur lui ;

et le décidé, pour qui la non-adhérence est le résultat d 'un choix délibéré ».

On retrouve dans la littérature un taux de mauvaise observance entre 40 et 65% des patients
adolescents ou adultes atteints de maladie chronique (86). L’adolescence semble étre la
tranche d’age ou la mauvaise observance est la plus fréquente, du fait de I’intrication de
processus identitaires et d’autonomisation qui peuvent se mettre en opposition a la maladie

(84,87).

Pour résumer cette problématique, Daniel Marcelli (86) pose la question : « Comment
[’adolescent peut-il intégrer ['image d’'un corps lésé dans un investissement narcissique qui
ne soit pas lui aussi endommagé a travers une image de soi et/ou une estime de soi lésée ».

Dans ce contexte, différents facteurs de risque de mauvaise observance ont pu €tre mis en
¢vidence : la durée du traitement, les effets indésirables, les contraintes horaires ou par

rapport aux repas, les interférences avec la vie privée (86).
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Un ¢élément joue également un rdle important dans la gestion de la maladie chronique dans
cette période, le rapport aux parents. Les parents sont généralement profondément affectés
par le diagnostic d’une maladie chronique auprées de leur enfant/adolescent. La qualité de la
relation mere-enfant a un impact plus important sur la réussite de I’adaptation de 1’adolescent
a la maladie que la sévérité de la maladie (87).

L’étude réalisée par Kelly et Hawson (87) qui portait sur I’identification des motifs
d’hospitalisations multiples chez les adolescents atteints de maladie chronique a montré que
les deux tiers des facteurs de ré-hospitalisation étaient de nature psychosociale (le sentiment
de dépendance médicale, les problémes médicaux ou psychologiques chez d’autres membres
de la famille, des priorités différentes chez les parents ou les soignants concernant les soins,

le traitement, etc).

L’autre ¢lément influencant également la gestion de la maladie est la relation de 1’adolescent
avec le corps médical. En effet, elle renforce les liens de dépendance entre I’enfant et ses
parents et entre I’enfant et le corps médical, ce qui peut constituer une entrave au processus
méme d’adolescence (84). Le corps médical se doit donc de D'aider a acquérir les

connaissances a son propre sujet et au sujet de sa maladie, ainsi qu’en le dotant de

compétences pour exprimer ses besoins et ses atouts (88).

La maladie chronique chez I’adolescent peut donc avoir un retentissement social comme
I’isolement et I’inhibition de transition a une vie sociale adulte normale, par exemple par la
prise d’un médicament interrompant des activités quotidiennes qui peut faire manquer des

occasions d’apprentissage social aupres de ses camarades (88).

Dans ce sens, la Society for Adolescent Medicine précise dans les objectifs de soins
I’achévement des taches du développement de I’adolescent (88).

La prise en charge de la maladie chronique chez I’enfant, et plus particuliérement
I’adolescent, nécessite donc une attention particuliére. L'enfant étant dépendant de ses parents
et ’adolescent tendant a s’autonomiser pour effectuer une transition vers 1’age adulte, qui est
¢galement une transition du suivi pédiatrique au suivi en médecine adulte, ces ¢léments
semblent étre des facteurs de risque de mauvaise observance du traitement. Pour notre
patient, la prise en charge avait d’emblée été confiée a la médecine adulte des la fin de

I’hospitalisation.
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La commission nationale de la naissance et de la santé de I’enfant (85) préconise une
attention particuliere pour la prise en charge de la maladie chronique passant par une
¢ducation thérapeutique évolutive, un programme personnalisé¢ de soins pour améliorer la
qualité¢ de vie de I’enfant/adolescent. Chaque tranche d’age a sa spécificité : le nourrisson et
le jeune enfant avec ’acquisition d’une autonomie progressive, le passage de ’enfant a

I’adolescent ; le passage a 1’age adulte.

La survenue d’une maladie chronique comme une anomalie de la VCI et le risque inhérent de
TVP associ¢ dans I’enfance, et particuliecrement a I’adolescence, peut donc avoir des
conséquences importantes, et méme apres 1’adolescence. On retrouve dans la littérature chez

les adultes atteints de maladies chroniques un taux de chomage plus élevé que la moyenne
(88).
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VL.

Conclusion
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Notre revue de la littérature permet de supposer un lien entre la survenue d’une thrombose
veineuse profonde idiopathique chez I’enfant, 1’adolescent ou le jeune adulte de moins de 40

ans, et la présence d’une anomalie de la veine cave inférieure.

D’apres ce résultat, il conviendrait dans un tel contexte de mettre en ceuvre une démarche
diagnostique pour rechercher une anomalie de la VCI. L’examen complémentaire semblant
étre le plus approprié¢ et le plus fiable pour confirmer ce diagnostic est 1’angio-TDM ou

I’IRM abdomino-pelvienne.

Des études complémentaires semblent nécessaires pour définir les critéres qui devraient
amener a rechercher une anomalie de la VCI en cas de TVP. Notre revue a mis en évidence
quelques caractéristiques qui pourraient étre étudiées comme la récidive de TVP, une TVP
étendue, 1’age de survenue de TVP inférieur a 30 ans pour certains articles et inférieur a 40
ans pour d’autres, la présence d’une anomalie cardiaque congénitale. Il semble qu’il ne faut
pas méconnaitre non plus la possibilité d’une anomalie de la VCI en présence d’un facteur de

risque thrombo-embolique comme une thrombophilie ou d’un facteur précipitant.

A I’heure actuelle, il n’est d’ailleurs pas possible de définir avec précision la prévalence des
anomalies de la VCI, notre revue de la littérature n’ayant étudié ces anomalies qu’au décours
d’une TVP. On peut supposer que la prévalence de ces anomalies est sous-estimée. D'une
part, les patients peuvent rester longtemps asymptomatiques. D'autre part, en 1'absence de
consensus, la survenue d’une TVP peut méconnaitre une anomalie de la VCI si elle n’est pas

recherchée.

Il semble d’autant plus important d’étudier les facteurs de recherche d’une anomalie de la
VCI car sa présence peut avoir des conséquences thérapeutiques, psychosociales et

développementales importantes a long terme.

En effet, notre revue de littérature montre que I’anticoagulation orale curative au long cours
semble le traitement le plus préconisé en association a une contention veineuse des membres

inférieurs, ceci en 1’absence d’études dans ce contexte précis.

A Theure actuelle, la durée du traitement n’est pas définie et non consensuelle, elle est

souvent prescrite au moins pour 6 mois et souvent au long cours. Cependant des études
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complémentaires seraient nécessaires pour évaluer la balance bénéfice-risque du traitement et
le risque de récidive de TVP en cas d’arrét du traitement. Cela nécessite donc des données de
suivi a long terme des patients et de qualité de vie pour déterminer les motifs d’arrét du

traitement qui ne semblent pas rares.

Chez I’adolescent, comme dans notre cas, qui est une période charniere complexe, la
survenue d’une telle pathologie implique donc les contraintes de prise en charge d’une
maladie chronique. Il semble donc indispensable d’étudier la prise en charge diagnostique,
thérapeutique, ainsi que le suivi et la qualité de vie des patients atteints de cette pathologie
qui peut avoir des conséquences notables sur le développement et la qualité de vie d’autant

plus qu’elle survient surtout a 1’adolescence et parfois dés 1I’enfance.
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Résumé :

Les événements thrombo-emboliques peuvent avoir des conséquences néfastes voire fatales
quand ils surviennent chez 1’enfant. Une anomalie de la veine cave inférieure semble étre un
facteur étiologique rare et méconnu, a l’origine de thromboses veineuses profondes
idiopathiques. Ces thromboses révelent une agénésie chez 5% des moins de 30 ans. L’objectif
est d’identifier une démarche diagnostique pour I’anomalie de la veine cave inférieure et son
intérét dans un contexte de thrombose veineuse profonde chez I’enfant.

Nous présentons le cas d’un adolescent de 15 ans présentant une agénésie de la veine cave
inférieure révélée par un épisode de thrombose veineuse profonde étendue des membres
inférieurs. Nous avons réalisé une revue de la littérature et analysé 38 références avec 148 cas
répertoriés.

Notre cas a présenté¢ une thrombose veineuse profonde confirmée par échographie-Doppler
des membres inférieurs. Nous avons découvert fortuitement lors de la réalisation d’une angio-
tomodensitométrie thoraco-abdomino-pelvienne, une agénésie sous-hépatique de la veine
cave inférieure avec continuation azygos. Une anticoagulation curative par AVK et une
contention élastique au long cours ont été prescrites.

L’analyse des cas référencés dans la littérature fait supposer un lien entre une anomalie de la
veine cave inférieure et la survenue d’une thrombose veineuse profonde. Il semble justifié¢ de
rechercher une telle anomalie par la réalisation d’une angio-TDM ou IRM abdomino-
pelvienne dans le cas d’une thrombose idiopathique, récidivante, et méme en cas de facteur

prédisposant associé chez I’enfant, I’adolescent et le jeune adulte.

Mots-clés : anomalie ; agénésie,; veine cave inférieure; enfant,; thrombose veineuse

profonde.



