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Résumé : Nous rapportons l’histoire d’une patiente, âgée de 20 
ans, admise pour une thrombose des veines sus-hépatiques et 
de la veine cave inférieure (VCI) s’étendant à l’oreillette droite 
(OD). Les recherches étiologiques se sont avérées négatives et 
un diagnostic de syndrome de Budd-Chiari idiopathique a été 
retenu. Devant l’absence de reperméabilisation des veines sus-
hépatiques et de la VCI sous traitement anticoagulant, une 
thrombectomie veineuse sous circulation extra-corporelle a 
été pratiquée, ce qui a permis d’améliorer le drainage veineux 
hépatique. Le syndrome de Budd-Chiari est une affection 
gravissime. Son traitement implique une prise en charge par 
étapes successives. Une anticoagulation efficace doit d’abord 
être instaurée immédiatement. Les complications de l’hyper-
tension portale doivent être prises en charge. Chez le patient 
symptomatique, il faudra évaluer la possibilité de restaurer 
la perméabilité veineuse, d’améliorer le drainage hépatique 
et de décomprimer le foie par des procédures de radiologie 
interventionnelle ou chirurgicales. Enfin, la transplantation 
hépatique sera envisagée en cas d’échec du traitement, de 
défaillance hépatique fulminante ou d’évolution vers la cir-
rhose.
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Budd-Chiari syndrome : a case report and review 
of the literature

Summary  : We report the history of a 20-year-old woman 
admitted for thrombosis of the sus-hepatic veins and of the 
inferior vena cava (IVC) with extension of the thrombus into 
the right atrium. The etiological research was negative and 
a diagnosis of idiopathic Budd-Chiari syndrome was retai-
ned. In view of the absence of vein repermeabilisation under 
adequate anticoagulant therapy, a venous thrombectomiy was 
performed under cardiopulmonary bypass, which improved 
the hepatic venous drainage. Budd-Chiari syndrome is a very 
serious disorder. Its treatment implies a step by step proce-
dure. An effective anticoagulation must first be established. 
The complications of portal hypertension then require atten-
tion. For a symptomatic patient, one should assess the pos-
sibility of restoring the venous permeability, improving the 
hepatic drainage and decompressing the liver by radiologi-
cal interventional or surgical procedures. Finally, an hepatic 
transplantation should be considered in case of treatment 
ineffectiveness, of fulminant hepatic failure, or of an evolution 
towards cirrhosis.
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LE CAS CLINIQUE DU MOIS
Le syndrome de Budd-Chiari  

Revue de la littérature

Introduction

Le syndrome de Budd-Chiari fait référence 
aux symptômes et signes observés consécuti-
vement à une diminution ou à une interruption 
du flux sanguin veineux drainant le foie (1, 2). 
Ceci résulte d’une obstruction partielle ou com-
plète des veines sus-hépatiques ou de la portion 
rétro-, voire supra-, hépatique de la veine cave 
inférieure (VCI). 

Nous rapportons l’histoire clinique d’une 
patiente admise avec ce syndrome et soumise à 
une désobstruction chirurgicale des veines sus-
hépatiques et de la VCI. Cette histoire clinique 
nous donne l’occasion de passer en revue les 
étiologies à rechercher impérativement et la 
stratégie thérapeutique à adopter. 

Histoire clinique

Une patiente âgée de 20 ans est admise dans 
un hôpital voisin pour une dyspnée de stade III 
apparue quelques semaines auparavant, mais 
d’aggravation récente. Les antécédents médi-
caux et chirurgicaux sont sans particularité. 
La patiente fume quelques cigarettes par jour 
depuis 3 à 4 ans. Elle ne prend aucune médi-
cation, hormis une pilule contraceptive oes-
tro-progestative microdosée de 3ème génération 
(Deso 20®) depuis 5 ans. 

Dans la biologie réalisée à l’admission, le 
taux de D-dimères est fortement élevé. Aucun 
signe clinique de thrombose veineuse n’est 
décelé au niveau des membres inférieurs et 
l’écho-Doppler veineux des membres infé-
rieurs est normal. Un angio-scan pulmonaire 
montre alors une embolie pulmonaire massive 
au niveau du lobe inférieur droit et des embo-
lies sous-segmentaires bilatérales. Un traite-
ment anticoagulant par héparine de bas poids 
moléculaire est instauré à doses thérapeutiques 
(Clexane® 1 mg/kg 2 fois par jour). 

La patiente quitte l’hôpital 5 jours plus tard, 
mais après une semaine, elle est à nouveau hos-
pitalisée pour recrudescence de la dyspnée dans 
un tableau fébrile jusqu’à 39°-40° C. 
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Un diagnostic de syndrome de Budd-Chiari 
idiopathique est donc posé même si, parmi les 
facteurs favorisants, il faut rappeler la prise de 
contraceptifs oraux et le tabagisme modéré. 

Malgré l’anticoagulation, le thrombus per-
siste sans signe de régression lors d’un contrôle 
par angioscanner thoraco-abdominal et par 
échographies trans-thoraciques régulières. Une 
prise en charge chirurgicale est alors décidée 
après discussion multidisciplinaire. 

On réalise une sternotomie médiane pro-
longée d’une laparotomie médiane sus-ombi-
licale. Le foie apparaît fortement augmenté de 

 L’examen clinique révèle une hépatoméga-
lie douloureuse, absente lors de l’admission 
initiale, et une ascite. La biologie sanguine 
montre un syndrome inflammatoire avec CRP 
à 50 mg/l sans hyperleucocytose et une altéra-
tion modérée des tests hépatiques portant sur 
les transaminases (TGO et TGP à 53 UI/l), les 
gamma-GT (171 UI/l) et les phosphatases alca-
lines (225 UI/l).

Le CT-scan abdominal met en évidence une 
thrombose incomplète des veines sus-hépa-
tiques et de la VCI rétro- et supra-hépatique 
s’étendant jusqu’à l’abouchement de la VCI 
dans l’oreillette droite (OD) (fig. 1). Un épan-
chement pleural droit est également présent. 

La patiente est alors transférée au CHU avec 
un diagnostic de syndrome de Budd-Chiari. 
Une IRM abdominale confirme l’hépato-splé-
nomégalie et la thrombose partielle de la VCI 
rétro- et supra-hépatique (fig. 2), avec exten-
sion distale du thrombus jusque dans l’OD, 
et proximale vers les veines sus-hépatiques. 
Par comparaison au CT-scan antérieur, une 
reperméabilisation partielle des veines sus-
hépatiques moyenne et droite est observée. 
L’échocardiographie montre une protrusion du 
thrombus de 16 mm dans l’OD. Vu la fièvre, 
une surinfection du thrombus est soupçonnée, 
mais les hémocultures restent négatives et, en 
l’absence de documentation bactériologique, 
aucune antibiothérapie n’est instaurée.

La patiente est maintenue sous doses thé-
rapeutiques d’héparine de bas poids molécu-
laire. Comme le contrôle biologique montre 
une activité anti-Xa très faible, malgré une 
augmentation des doses d’héparine fraction-
née, l’héparine est alors administrée par voie 
intraveineuse avec un relais rapide par anticoa-
gulants indirects (Sintrom®) afin d’obtenir un 
INR entre 2 et 3 avant d’interrompre le traite-
ment par héparine. 

Une recherche étiologique est en même temps 
effectuée à la recherche d’une origine tumorale 
(envahissement direct ou syndrome paranéo-
plasique) ou infectieuse, d’une thrombophilie, 
d’une origine hématologique (polycythémie 
vraie, thrombocythémie, myélofibrose), immu-
nologique ou inflammatoire. Les dosages biolo-
giques sanguins, les recherches d’anticorps, les 
analyses de biologie moléculaire et génétiques 
ainsi que les analyses d’urine se révèlent néga-
tifs (tableau I) à l’exception d’une élévation du 
CA 125 (> 400 KUI/l) qui s’explique par la pré-
sence d’ascite. Par ailleurs, l’IRM pelvienne et 
le PET-scan sont normaux.

Fig. 1. CT-scan abdominal avec injection de produit de contraste par voie 
veineuse, phase portale. Thrombose incomplète des veines sus-hépatiques 
et de la veine cave inférieure rétro- et supra-hépatique avec extension jusque 
dans l’oreillette droite.

Fig. 2. IRM abdominale, séquence T1, avec injection de produit de contraste 
(Gadolinium), phase artérielle. Hépato-splénomégalie, thrombose partielle 
de la veine cave inférieure rétro- et supra-hépatique.
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à la VCI (fig. 4) qui se prolonge dans les seg-
ments proximaux des veines sus-hépatiques et 
fait protrusion dans l’OD est visualisé. Il est 
réséqué difficilement et des séquestres sont 
également réséqués au niveau des veines sus-
hépatiques. Ensuite, les incisions de la veine 
cave et de l’oreillette droite sont refermées à 
l’aide d’un patch de péricarde pour élargir la 
veine cave et éviter toute sténose à ce niveau.  

L’analyse histologique montre un thrombus 
en voie d’organisation, sans présence de cel-
lules néoplasiques. 

Les suites opératoires sont remarquablement 
simples. Une amélioration biologique des tests 
hépatiques est notée. Un angio-scan de contrôle 
montre une diminution notable du volume 
hépatique, avec un aspect moins hétérogène, et 
une bonne perméabilité de la VCI. Un doute sur 
la perméabilité de la veine sus-hépatique droite 
subsiste.

volume, induré et de coloration foncée (fig. 3). 
La veine fémorale droite est abordée et une 
canule veineuse de drainage est remontée via 
la veine fémorale jusque dans la VCI à hauteur 
des veines rénales en sous-hépatique. La veine 
cave supérieure (VCS) est canulée de même 
que l’aorte ascendante. Sous circulation extra-
corporelle, après clampage de la VCS à son 
abouchement dans l’OD et de la VCI à hau-
teur des veines rénales, l’OD est ouverte sur sa 
face latérale juste au-dessus de l’abouchement 
de la VCI dans l’OD et l’incision est prolon-
gée dans l’axe de la VCI intra-péricardique. Le 
diaphragme est sectionné pour rejoindre par 
l’incision l’abouchement des veines sus-hépa-
tiques dans la VCI. Un thrombus fort adhérent 

Fig. 3. Hépatomégalie après sternotomie, laparotomie, section du 
diaphragme.

Fig. 4. Thrombus réséqué et qui entreprenait la veine cave inférieure supra-
hépatique jusqu’à la partie proximale des veines sus-hépatiques et l’oreil-
lette droite.

Tableau I. Résultats de la recherche étiologique effectuée 
dans le cas rapporté

Tumorale

CEA, Alphafoetoprotéine, CA 15.3, Normal sauf CA 125

CA 19.9, NSE, CA 125

Infectieuse

HBV, HAV, Adénovirus, Coxsackies, CMV, 
EBV, HIV, Borrelia, Chlamydia pneumoniae,  
Mycoplasma pneumoniae, 
Echovirus

Négatifs

Thrombophilie héréditaire

Antithrombine III, protéine S, protéine C, 
homocystéinémie 

Normales

Anticorps antiphospholipides  (anticardioli-
pine IgG, anti-bêta 2-GP1 IgG)

Négatifs

Mutation G20210A gène du facteur II 
(prothrombine)

Absente

Mutation G1691A gène du facteur V 
(Leiden)

Absente

Hématologique

Electrophorèse des protéines, typage lym-
phocytaire

Normaux

Mutation V617F exon 14 gène JAK2 Absente

Immunologique ou inflammatoire

Immunoglobulines (IgA, IgG, IgM, chaînes 
légères)

Normales

Système du complément (CH50, complexes 
immuns circulants à C1q et IgA) 

Normal, négatif

Anticorps lupiques, anticorps anti-nucléaires, 
anticorps anti-neutrophiles

Négatifs

Procalcitonine Normale

Protéinurie sur urines de 24h Négative
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Diagnostic et recherche étiologique

Deux aspects s’imposent: une confirmation du 
diagnostic et une recherche étiologique (10, 11). 

L’écho-Doppler, l’angio-scanner et l’angio-
IRM sont à pratiquer dans cet ordre, ces deux 
derniers examens étant particulièrement indiqués 
si un geste thérapeutique est planifié. La veino-
graphie, examen invasif, sera réalisée en cas de 
documentation insuffisante par les examens pré-
cités, lorsque la suspicion clinique ou biologique 
est élevée. La biopsie hépatique, particulièrement 
indiquée dans la forme subaiguë où les signes 
radiologiques sont parfois moins parlants, fournit 
un élément pronostique. 

Une étiologie précise sera identifiée dans 
75-80 % des cas (12), les autres 15-20 % étant 
considérés comme idiopathiques (tableau II). 
Cependant, on retrouvera souvent plus d’un fac-
teur de risque thrombotique.

Les états d’hypercoagulabilité acquis sont 
à chercher en premier lieu : grossesse, prise de 
contraceptifs oraux (13), cancer, désordres myé-
loprolifératifs (14), syndrome des anti-phospholi-
pides, hyper-homocystéinémie et, plus rarement, 
hémoglobinurie paroxystique. Dans les désordres 
myéloprolifératifs (maladie de Vaquez -poly-
cythémie vraie-, thrombocytémie essentielle, 
myélofibrose), responsables d’environ 50 % des 

La patiente quitte l’hôpital au 10ème jour post-
opératoire sous traitement par anti-coagulants 
indirects (Sintrom® avec un INR entre 2 et 3). 
La prise de pilule contraceptive est interrompue 
et le tabagisme est proscrit. 

Discussion

Le syndrome de Budd-Chiari regroupe les 
manifestations consécutives à une obstruction 
partielle ou complète, aiguë ou chronique, 
d’une, deux ou trois veines sus-hépatiques, 
voire de la VCI rétro- ou sus-hépatique. 

Aspects cliniques

Plus fréquent chez la femme de 35 ans d’âge 
moyen, ce syndrome se présente classiquement 
sous trois formes cliniques (2-4) : aiguë, pou-
vant aller jusqu’à la défaillance hépatique ful-
minante, subaiguë, avec étalement des signes et 
symptômes sur moins de 6 mois, et chronique, 
avec signes et symptômes sur plus de 6 mois, 
hypertension portale et, in fine, cirrhose. 

La forme aiguë s’exprime par une dou-
leur importante dans l’hypochondre droit et 
une hépatomégalie (5). Les dommages isché-
miques hépatiques sont responsables d’une 
élévation des transaminases (jusqu’à 5 fois la 
valeur normale) et des phosphatases alcalines 
(entre 300 et 400 UI/l). La bilirubinémie peut 
être augmentée et une altération du temps de 
Quick accompagne la défaillance hépatique. 
Une biopsie hépatique montrera une nécrose 
des hépatocytes. 

Notre patiente présentait une forme subai-
guë. Dans les formes subaiguë et chronique, les 
symptômes s’expriment après un délai de plu-
sieurs semaines à 6 mois (6). Les manifestations 
sont alors variables selon l’ampleur de l’occlu-
sion vasculaire et le développement d’une cir-
culation collatérale. Si certains patients sont 
asymptomatiques, d’autres se plaindront de 
douleurs dans l’hypochondre droit. Une hépa-
tomégalie, une splénomégalie, de l’ascite, des 
oedèmes des membres inférieurs ou une cir-
culation veineuse collatérale cavo-cave seront 
parfois retrouvés. Dans ces formes, l’ictère est 
rare. A la biologie sanguine, les transminases, 
les phosphatases alcalines et la bilirubine sont 
normales ou modérément augmentées. Une 
hypoalbuminémie ou une hypothrombinémie 
sont parfois présentes. Chroniquement, une cir-
rhose peut se développer et la biopsie hépatique 
montrera une fibrose centro-lobulaire ou une 
cirrhose. La thrombose de la VCI augmenterait 
l’incidence d’hépatocarcinome à long terme (7, 
8, 9).

Tableau II. Etiologies du syndrome de Budd-Chiari

Idiopathique : 15-20 %
Secondaire : 70-80%
- Hypercoagulabilité inhérente
     - Mutation du facteur V Leiden
     - Déficit en protéine S
     - Déficit en protéine C
     - Déficit en antithrombine III
- Hypercoagulabilité acquise
     - Grossesse
     - Prise de contraceptifs oraux 
     - Cancer
     - Désordres myéloprolifératifs
             -  Maladie de Vaquez
             - Thrombocythémie essentielle
             - Myélofibrose
     - Anti-phospholipides
     - Hyperhomocystéinémie
     - Hémoglobinurie paroxystique
- Néoplasie
     - Foie, rein, poumon, pancréas, estomac
- Infection 
     - Gommes syphilitiques
     - Aspergillose
     - Abcès hépatique
- Lésions bénignes du foie
     - Kyste
     - Cystadénome
     - Adénome hépatique
- Maladie de Behçet
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relais par antivitamine K) est recommandée. Si ce 
traitement est souvent insuffisant pour permettre 
une recanalisation vasculaire complète, il doit être 
maintenu à vie en cas de syndrome pro-thrombo-
tique. Il est parfois la seule alternative lorsqu’au-
cun autre traitement (décompression hépatique 
par ex.) n’est envisageable. Enfin, la thrombolyse 
n’est envisageable que pour les formes aiguës et 
subaiguës avec un thrombus de moins de 3 à 4 
mois et peu étendu (respect de la VCI intra-hépa-
tique notamment).

Les traitements de radiologie interventionnelle, 
peu invasifs, visent à restaurer un flux veineux 
hépatofuge via une angioplastie ou le placement 
d’un shunt porto-systémique intrahépatique par 
voie transjugulaire (TIPS) (16). L’angioplastie est 
réservée aux lésions focales et courtes, présentes 
dans 30 % des obstructions de veines hépatiques 
et dans 60 % des obstructions de la VCI. L’angio-
plastie peut être associée à la mise en place d’un 
stent pour éviter une resténose précoce. Le TIPS 
réalise, à travers le parenchyme hépatique, une 
anastomose entre la branche portale droite et la 
veine hépatique droite; cela permet une décom-
pression hépatique en créant une voie alternative 
de flux veineux hépatofuge. Le TIPS est indiqué 
pour les lésions qui ne se prêtent pas à l’angioplas-
tie ou en cas d’échec de celle-ci. Ces techniques, 
qui ne sont pas applicables chez tous les patients, 
améliorent le drainage veineux d’une portion 
limitée du parenchyme hépatique seulement, ce 
qui entraîne un taux significatif d’occlusion de 
l’anastomose (19). L’angioplastie ou le TIPS sont 
souvent utilisés pour les formes récentes de Budd-
Chiari ou en attente d’une transplantation hépa-
tique dans les formes aiguës ou fulminantes. 

Enfin l’approche chirurgicale a pour but de res-
taurer un drainage veineux et de décomprimer le 
foie. Les shunts chirurgicaux, réalisés pour drai-
ner le système porte ou mésentérique inférieur 
dans la VCI ou dans une autre veine systémique, 
sont associés à une mortalité péri-opératoire qui 
peut atteindre 25 % et à un taux de thrombose pré-
coce ou tardive du shunt qui peut atteindre 30 %.

Une autre approche chirurgicale, celle rete-
nue dans le cas présent, consiste en une throm-
bectomie, difficile et qui nécessite, en principe, 
une circulation extracorporelle. Dans la littéra-
ture, la thrombectomie est parfois associée à des 
résections crânio-caudales hépatiques jusqu’à 
retrouver l’origine intrahépatique des veines sus-
hépatiques. Le dôme hépatique est alors recons-
truit à l’aide d’un patch suturé sur la périphérie 
du dôme hépatique, en continuité avec la VCI et 
l’OD (20, 21).

syndromes de Budd-Chiari, l’hémogramme sera 
souvent non contributif, en raison d’un hypers-
plénisme. Le diagnostic repose alors sur la mise 
en évidence de mégacaryocytes dystrophiques 
dans la moëlle osseuse ou de colonies érythtro-
blastiques endogènes lors d’une culture de progé-
niteurs érythroblastiques. La mutation spécifique 
de JAK2 (V61F) dans les cellules circulantes est 
retrouvée chez 26 à 59 % des patients avec syn-
drome de Budd-Chiari (15).

Les états d’hypercoagulabilité hérités sont aussi 
à investiguer. Dans 25 % des cas, une mutation 
du facteur V (facteur V Leiden), qui confère une 
résistance à la protéine C activée, est retrouvée. 
D’autres déficits sont parfois mis en évidence: 
protéine C (12,5 %), protéine S (5 %), anti-
thrombine III (3 %). Une mutation du gène de la 
prothrombine est observée dans 3 à 5 % des cas, 
cette fréquence n’est pas plus élevée que dans la 
population générale. Cependant, en cas d’atteinte 
fonctionnelle hépatique, il est difficile d’attribuer 
un rôle causal à ces déficits en anticoagulants 
physiologiques.

Une néoplasie est à l’origine du syndrome dans 
10 % des cas. Outre l’état d’hypercoagulabilité 
acquis qui accompagne les états cancéreux, une 
invasion directe peut être observée. Divers can-
cers sont impliqués (foie, rein, poumon, pancréas, 
estomac...).

Dans 10 % des cas, le facteur étiologique est 
représenté par une infection (gommes syphi-
litiques, aspergillose, abcès hépatique) ou une 
lésion bénigne du foie (kyste, cystadénome, adé-
nome hépatique) agissant par compression ou 
thrombose des structures vasculaires. 

Enfin, diverses affections rares se compliquent 
parfois d’un syndrome de Budd-Chiari, comme la 
maladie de Behçet.

Le syndrome de Budd-Chiari est multifacto-
riel. Dans plus de 50 % des cas, deux facteurs 
favorisants sont associés. Ainsi, dans 70 % des 
cas, les désordres myéloprolifératifs, la mutation 
du facteur V et la prise de contraceptifs oraux sont 
associés à un autre facteur de risque thrombotique.

Traitement

Le traitement repose sur des approches médi-
cale, radiologique interventionnelle et chirurgi-
cale (16-18). 

Il faut traiter les causes individualisées si un 
traitement spécifique peut être appliqué. 

Sur le plan médical, la rétention liquidienne est 
traitée par une diète pauvre en sodium, voire des 
diurétiques. Une anticoagulation (héparine, puis 
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La transplantation hépatique sera réalisée en 
cas de cirrhose décompensée ou de défaillance 
hépatique sévère et/ou si la décompression hépa-
tique, par tout autre traitement de radiologie inter-
ventionnelle ou chirurgical, ne peut être obtenue 
(22). Dans le cas présenté, cette transplantation 
risque d’être nécessaire d’ici quelques années, 
compte tenu de l’aspect du foie lors de l’interven-
tion et lors du CT-scan de contrôle, même si une 
amélioration a été notée en post-opératoire. La 
thombectomie a cependant permis de restaurer la 
perméabilité de la VCI, ce qui prévient un risque 
d’embolie pulmonaire récidivante et facilitera la 
transplantation hépatique si elle devient néces-
saire, celle-ci nécessitant une anastomose entre la 
veine cave du donneur et celle du receveur. 

Conclusion

Le syndrome de Budd-Chiari reste une affec-
tion gravissime. Son traitement implique une 
prise en charge étape par étape. Une anticoa-
gulation efficace doit d’abord être instaurée 
immédiatement; en l’absence de facteur étio-
logique curable ou si le risque thrombotique 
ne peut être éradiqué, l’anticoagulation sera 
maintenue à vie, pour autant qu’aucune contre-
indication majeure ne soit présente. Les com-
plications de l’hypertension portale doivent être 
prises en charge. 

Ensuite, chez tout patient symptomatique, on 
évaluera la possibilité de restaurer la perméabi-
lité veineuse, d’améliorer le drainage hépatique 
et de décomprimer le foie par des procédures de 
radiologie interventionnelle ou chirurgicales. 

Enfin la transplantation hépatique sera envi-
sagée en cas d’échec du traitement par TIPS, 
face à une défaillance hépatique fulminante ou 
en cas d’évolution vers la cirrhose. 
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