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Hypertension portale idiopathique au cours de la sclerodermie systémique :
une complication rare a ne pas méconnaitre
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/Introduction :

La sclérodermie systémique (ScS) est une connectivite rare a atteinte multiviscérale. L'hypertension portale
idiopathique (HPI) est une complication exceptionne le de la ScS, encore mal comprise et souvent
kdiagnostiquée tardivement. y
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2. ATTEINTE DIGESTIVE

Manométrie cesophagienne Fibroscopie ceso-gastro-duodénale

Observation :

mmHg

Il s’agit d’'une patiente agee de 51 ans, suivie depuis
2014 pour une sclérodermie systémique associée a un
syndrome de Sjogren.

Le diagnostic de ScS a été retenu devant une sclérose

’ . o, 7 . ’ \ Hypotonie majeure du sphincter
cutanée limitée aux doigts, un phénomeéne de @ inéreur de esophage (S0) e e
Raynaud et une pneumopathie interstitielle non [Re) Mot asophagieme ok

spécifique (PINS) avec fibrose débutante au scanner
thoracique, associée a un syndrome restrictif a
I’'exploration fonctionnelle respiratoire.Le bilan
immunologique retrouvait des anticorps antinucléaires

positifs avec des anticorps anti-Scl70 positifs. _

. Cholestase anictérique
|

-g- L'atteinte digestive dans la sclérodermie systémique est fréquente et peut précéder
) les autres manifestations. Elle résulte d’anomalies motrices et vasculaires.

- ® Enquéte étiologique négative

La manomeétrie cesophagienne montrait une

e Absence de cause médicamenteuse ou toxique

hypotonie majeure du sphincter inférieur de  « Sérologies hépatites B et C négatives
'cesophage avec une motricité cesophagienne (T VAR o
inefficace.
1 PAL/GGT ‘(E:)lr]c?fri]lq::;iifatique)
Sur le plan biologique, elle présentait une cholestase
. , . == Bilirubine totale gﬁ;?nacfd’ictére)
anicterique. k |
[ @ Tableau biologique de cholestase ]
n 740 o 7 Qe . Y sans hyperbilirubinémie (anictérique).
’enquéte étiologique a éliminé une cause k = ; :

meédicamenteuse ou toxique. Les sérologies des
hépatites B et C étaient négatives ainsi que le liver-
DOT.

Fibroscan normal

Le scanner abdominal objectivait une infiltration de |la
graisse de la racine du mésentere et péripancréatique
associée a des adénopathies coelio-mésentériques
sans signes radiologiques d’hypertension portale.

Absence d’argument
pour une fibrose
hépatique significative

Le Fi b roscan éta it norma I ) Infiltration de la graisse de la racine

du mésentere et péripancreatique
Adénopathies ccelio-mésentériques

g Absence de signes radiologiques
d’hypertension portale

La fibroscopie ceso-gastro duodénale révélait des

. . 0 Conclusion : infiltration de la graisse de la racine du mésentére et péripancréatique
associée a des adénopathies ceelio-mésentériques, sans signes radiologiques
Va rl CeS mso p h ag I e n n eS d e g ra d e I I ‘ d’hypertengion pdortalz. :::ibroscan normal. i g i
La ponction-biopsie hépatique montrait une hépatite Discussion : \

"HPI au cours de la ScS est rare. Ele survient en I'absence
de cirrhose et serait liée a une atteinte vasculaire portale
d’origine microangiopathique. Son diagnostic repose sur

chronique faiblement active sans fibrose ni steatose.

- Le diagnostic d’hypertension portale idiopathique 'association d’une hypertension portale, de I'absence de
compliquant la sclérodermie systémique a été fibrose hépatique significative et de I'exclusion des causes
retenu. La patiente a été mise sous acide habitue les.
- . 201 . . Conclusion :
u':SOd.ESOXVChOIIque avec amelioration du bilan Chez tout patient atteint de ScS, la découverte de varices
hepatique. cesophagiennes ou d’une cholestase inexpliquée en

I'absence de cirrhose doit faire évoquer une HPI et

justifier une surveilance clinique et paraclinique réguliéry
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