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Résumé

Ce travail rapporte trois nouveaux cas de ruptures non traumatiques (ou spontanées) de la rate (dont deux avec hémopéritoine et collapsus
et une constituée en deux temps sur une rate siége d'un infarctus) et fait une revue de la littérature a propos de cette pathologie rare. Ces
ruptures non traumatiques sont de diagnostic difficile et sont potentiellement mortelles. Les étiologies infectieuses (dominées par la
mononucléose infectieuse et le paludisme) et hématologiques (dominées par les hémopathies malignes) représentent a elles seules plus de la
moitié des cas. La mortalité est élevée (environ 20 %) et résulte de déces avant que le diagnostic ne soit porté et de déces postopératoires,
probablement favorisés par un retard de prise en charge et/ou la gravité de la pathologie sous-jacente. La majorité des malades ont une
splénectomie. Seuls les malades jeunes, stables et ayant une mononucléose infectieuse prouvée, peuvent bénéficier d’'un traitement non
chirurgical.

© 2003 Editions scientifiques et médicales Elsevier SAS. Tous droits réservés.

Abstract

This study reports 3 new cases of spontaneous (or atraumatic) splenic rupture of the spleen, including two with massive hemoperitoneum
and one with a secondary rupture of splenic infarct, and reviews the literature about this rare disease. These spontaneous ruptures are rare and
potentially fatal. They result from infectious diseases (mainly mononucleosis and and paludism) and hematological diseases (mainly
malignant hemopathies) in more than 50% of cases. Mortality is close to 20%, and includes some deaths occuring before diagnosis was
established and postoperatives deaths, which can result from delayed management and bad general condition of the patients. Splenectomy is
usually mandatory. Non-surgical treatment can be indicated only in young and stable patients.
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1. Introduction La mortalité de cette affection est essentiellement liée au
retard diagnostique et thérapeutique, ainsi qu'aux risques liés
Les ruptures non traumatiques ou spontanées, de la rateu terrain et a la gravité de la pathologie sous-ja [2,3].
(RNTR) sont des entités rares mais potentiellement mortellesg|les nécessitent dans la majorité des cas une splénectomie
. Elles peuvent survenir soit sur une rate macroscopigque-
* Auteur correspondant. ment saine, par exemple au cours d’une mononucléose infec-
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tieuse (MNI)[[3,4,6,7]|ou d un acces pal ustref 8,9]| ou sur une
[10,11]]

rate pathol ogique par exemple tumorale

Cette étude rapporte trois nouveaux cas de RNTR obser-
vés dans deux centres sur une période de 3 ans. Les deux
premiéres observations avaient une présentation aigué avec
signes de choc en rapport avec un hémopéritoine alors que la
troisieme développée sur une rate siege d' infarctus avait une
présentation subaigué avec évolution en deux temps. Apres
une revue de lalittérature, I’ analyse est centrée sur les parti-
cularités diagnostiques, thérapeutiques et étiologiques de
cette pathologie.

2. Observations
2.1. Observation 1

Un homme de 47 ans, a cool o-tabagique, était adresse aux
urgences pour douleurs abdominales, nausées et suspicion
d’hématémese. A I’arrivée, on notait un collapsus (tension
artérielle = 90/60 mmHg et pouls= 130/min). Le patient était
pale, apyrétique et avait une défense abdominale. La sonde
gastrique ne ramenait pas de sang. L"hémoglobine était a7,5
gd™ et les GB &17 800/mm?®. La créatininémie était & 290
pmol I, L' ASP montrait un iléus diffus. Aprés des mesures
de réanimation, une fibroscopie oesogastroduodénale n’ ob-
jectivait pas d’argument pour un saignement récent. Une
échographie abdominale montrait un épanchement périto-
néal périhépatique et danslagouttiere pariétocolique gauche.
Le scanner abdominal évoquait le diagnostic de rupture de
rate en confirmant I’ existence d’ un épanchement intrapérito-
néal a prédominance susmésocolique et une rate hétérogene.
Lorsdelalaparotomie, il existait un hémopéritoinede 2 | en
rapport avec une décapsulation compl éte d’ une rate d’ aspect
non tumoral. Une splénectomie éait réalisée. L' examen his-
tologique confirmait I’ aspect non pathologique d’ une petite
rate (7 cm de grand axe) décapsulée. L'évolution était mar-
quée par un syndrome occlusif traité par aspiration digestive.
La sérologie de la MNI était négative. Aucune notion de
traumatisme ni de chute n’ a été retrouvée a l’ interrogatoire.
Le malade était vacciné contre le pneumocoque et recevait
une antibioprophylaxie orale.

2.2. Observation 2

Un homme de 57 ans était adressé aux urgences pour des
douleurs abdominales diffuses avec diarrhée d'installation
brutale. Il avait pour antécédent un carcinome épidermoide
del’ hypopharynx traité un an plutdt par chirurgie et radiochi-
miothérapie. Il existait cliniqguement un état de choc et une
défense abdominal e diffuse. Biologiquement, I” hémoglobine
était 29,5 g di™, les leucocytes & 20 000/mm?® et la créatini-
némie a250 pmol |72, L' ASP était considéré comme normal.
Le malade était opéré avec une suspicion d'infarctus mésen-
térique. Lors de lalaparotomie, il existait un hémopéritoine
d’ environ 2,5 | en rapport avec larupture d’ une rate siege de
multiples nodules tumoraux. Le foie et le grand épiploon

étaient également le siége de nodules. Le malade a eu une
splénectomie et des biopsies des nodules hépatiques et épi-
ploiques. A |I’examen anatomopathologique, la rate était le
siege de métastases d’ un carcinome épidermoide ; les nodu-
les hépatiques et épiploiques étaient également métastati-
ques. L'évolution postopératoire était favorable. Aucune no-
tion de chute ou de traumatisme n'était retrouvée a
I"interrogatoire. Le malade était vacciné contre le pneumoco-
que et recevait une antibioprophylaxie orale. La maladie
métastatique était traitée par chimiothérapie systémique.

2.3. Observation 3

Un homme de 53 ans était hospitalisé en réanimation
médicale pour des douleurs basithoraciques gauches et une
dyspnée d’ apparition brutale. Dans les antécédents, on notait
une tubercul ose pulmonaire considérée comme guérie et une
lithiase urétérale gauche. Il existait cliniquement une péleur,
des signes de déshydratation, des réles crépitants de la base
pulmonaire gauche, une splénomégalie et une défense de
I” hypocondre gauche. Biologiquement, I’ hémoglobine était a
7,6 g diI™* avec des réticul ocytes élevés (>150 000/mm°) et la
créatininémie était a2 180 pmol I ; il existait un syndrome
inflammatoire et des stigmates d’ hémolyse et de falciforma-
tion. La majoration des douleurs et de |"hypoxie condui-
saient, aprés réanimation adaptée, aréaliser un angioscanner
qui révélait une condensation de la base gauche sans argu-
ment en faveur d’ une embolie pulmonaire et au niveau abdo-
minal, une volumineuse rate hétérogéne évoquant un infarc-

tus splénigue associé aun hématome sous capsulaire péri-
hilaire . L'électrophorese de |"hémoglobine
confirmait le diagnosti ¢ de drépanocytose avec une hémogl o-
bine S a 80 %. Le diagnostic d'infarctus splénique compli-
quant une drépanocytose elle-méme décompensée par une
pneumopathi e delabase gauche était posée. Onzejours aprés
I’admission, alors que I'état hémodynamique était stable,
survenait une aggravation des douleurs de|” hypocondre gau-
che avec déglobulisation de deux points. L'échographie met-
tait en évidence une rate encore augmentée de taille et d’ as-
pect hétérogene, avec un hématome périsplénique. Le
diagnostic de rupture de rate compliquant un infarctus était
posé. L’ intervention confirmait | e diagnostic en montrant une
rupture de lapartie craniale d’ une rate augmentée de volume,
avec hématome sous-phrénique mais sans hémopéritoine. |1
était réalisé une splénectomie et une cholécystectomie (en
raison du risque de lithiase pigmentaire). A I’ examen anato-
mopathologique, la rate pesait 1150 g et était le siege de
plusieurs foyers d’infarctus hémorragiques et d’ hématomes
récents. Les suites étaient marquées par une fistule pancréa-
tique se traduisant par une collection sous-phrénique traitée
par voie percutanée. Le malade était vacciné contre le pneu-
mocogue et recevait une antibioprophylaxie orale.

3. Commentaires

Ces trois observations soulignent que les RNTR consti-
tuent une urgence diagnostique et thérapeutique Les
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Fig. 1. @) et b) Observation n° 3 : scanner abdominal avec injection de
produit de contraste montrant une splénomégalie hétérogene du fait de
I’ existence de zones d'infarctus, Sur la coupe située a gauche, il existe une
image hypodense située entre le hile de larate et I’ estomac, compatible avec
une rupture limitée.

RNTR sont de diagnostic difficile en I'absence d’'examen
d imagerie abdominal e et constituent certainement une cause
trés rare d’hémopéritoine spontané. De plus, comme dans
notre troisiéme observation, des ruptures en deux temps sont
possibles. Enfin, du fait delasurvenue de RN TR sur desrates
pathologiques, tumorales ou siege d'infarctus, la part de la
chirurgie conservatrice semble trés réduite dans cette affec-
tion.

Nous avons pu, aprés une recherche bibliographique sur
banques de donnéesinformatisées, colliger 194 casdeRNTR
publiés depuis les années 1960. Notre recherche révéle que
les RNTR sont deux fois plus fréquentes chez les hommes.
L'age varie de 2 481 ans (moyenne = 42 ans). || existe dans
environ un tiers des cas des signes de choc lors du premier
examen, comme cela était le cas dans nos deux premiéres
observations. Dans 8 % des cas, |es malades décedent avant
d'étre opérés et le diagnostic n' est fait qu'a I’ autopsie. Dans
85 % des cas, |es mal ades sont traités par splénectomie. Chez

Tableau 1
Traitement et mortalité des ruptures non traumatiques de rate (revue de la
littérature)

Traitement

Pas d' intervention (diagnostic post-mortem) 16 (8 %)
Splénectomie 165 (85 %)
Traitement conservateur* 13 (7 %)
Total 194 (100 %)
Mortalité

Sanstraitement 16/194 (8 %)
Postopératoire 23/165 (14 %)
Globae 39/194 (20 %)

*dont 4 cas de mononucléose infectieuse.

7 % des malades (surtout dans le cadre d’'une MNI) un
traitement médical conservateur sans chirurgie a été tenté
Bien que notre analyse porte sur une période
d’'une quarantaine d'années, on peut estimer la mortalité
postopératoire a 14 %, ce qui confére aux RNTR une morta-

lité globale de 20 % (Tableau 1).

Les RNTR posent des problémes diagnostiques. Les deux
tableaux classiques de rupture de rate, en un ou deux temps,
peuvent donc étre observés. Lorsque " hémopéritoine est au
premier plan comme cela a éé le cas pour nos deux
premiéres observations, I’examen a réaliser en urgence est
une échographie abdominale alarecherche descritéres écho-
graphiques d’ une rupture de la rate En plus des signes
habituels, dé§jadécrits dansles ruptures traumatiques (limites
irréguliéres de larate voire aspect de double contour tradui-
sant un hématome sous-capsulaire, présence d' un épanche-
ment périsplénique et péritonéal), I’ existence d’ une spléno-
mégalie peut constituer un argument pour une RNTR[[17]}
En cas de rupture en deux temps, il se forme d'abord un
hématome sous-capsulaire, souvent sur une rate augmentée
de taille, avec des signes cliniques souvent peu évocateurs
puisgue la notion de traumatisme est absente. Les difficultés
du diagnostic de RNTR évoqué, se traduisent parfois par des
retards de prise en charge|[4]|et expliquent probablement —
du moins en partie — que 8 % des malades décedent avant
toute laparotomie. Lalaparotomien’ est enfait discutable que
dans une seule étiologie : la MNI. Dans cette étiologie,
certains auteurs proposent une laparotomie systématique afin
detraiter defagon radicalelarupture splénique et diminuer la
duréed’ hospitalisati on L etraitement conservateur n’ est
pas encore totalement validé et ne peut donc étre appliqué
gu’aux malades tres sélectionnés, souvent jeunes, hémody-
namiquement stables, ayant une MNI prouvée et ne nécessi-
tant pas de transfusion|[3,6,13-16,19,20]| Toutefois, en cas
de MNI, les |ésions spléniques sont souvent atype d’ héma-
tome sous-capsulaire et pourraient donc étre traitées chirur-
gicalement par un filet résorbable périsplénique et non pas
par splénectomie. Apres splénectomie quelle qu’en soit I'in-
dication, il est classique de prévenir par vaccination les
infections a Streptococcus pneumoniae. Des infections a
Haemophilus influenzae et a Neisseria meningitidis sont
également possibles. Certaines étiologies desRNTR, en par-
ticulier tumorales, exposent probablement a un risgue accru
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Tableau 2

Causes de rupture non traumatique de rate aprés revue de 194 cas de lalittérature

Etiologie

Infectieuse

30 %

* Virde

18 %

Mononucléose infectieuse +++, Hépatite A, Virus de I’ mmunodéficience Humaine, Varicelle, Cytomégal ovirus

» Bactérienne

8%

Endocardite, Septicémie ou abces a Saphylocoque, L égionellose, Fiévre Q, Salmonellose, Septicémie a Méningocoque, Tuberculose, Septicémie a

Hémophilus, Abcés aKlebsielle et Sreptocoque

* Parasitaire

Paludisme +++, Kyste hydatique

Hématologique

» Hémopathie maligne centrale

L eucémies ++ aigué ou chronique, myéloide ou lymphoide
» Hémopathie maligne périphérique

Lymphome malin, hodgkinien ou non hodgkinien

» Hémopathie bénigne

Thalassémie, Purpurathrombopénique, Hémophilie, Anémie hémolytique
Tumeur solide ou kystique

» Tumeur maligne

Sarcome ou métastase splénique

» Tumeur bénigne

Hamartome, angiome

Pathologie digestive

4%

27%
15%

9%

3%

11%
7%

4%

10 %

Pancréatite ++, Hypertension portale, Anévrysme de |’ artére splénique, Maladie de Crohn

Rhumatologique

Polyarthrite rhumatoide, Lupus

Insuffisance rénale avec dialyse

Autres

Amyloidose, Post-partum, Fibrinolyse et anticoagulants, Inclassables

4%

3%
15%

d’infection post-splénectomie. |l apparait donc justifié d’ ef-
fectuer, chez les malades considérés comme immunodépri-
MEs; une vaccination supplémentaire contre ces germes et en
attendant que ces vaccinations soient pleinement efficaces,
de prescrire une antibioprophylaxie orae a base de pénicil -
line dont I’ efficacité est cependant imparfaite du fait de la
résistance accrue des germes en cause ala pénicilline[4,21]
23]

Les causes de RNTR, dans les publications que nous
avons analysées, sont dominées par |es mal adiesinfectieuses
et hématologiques qui représentent plus de la moitié des cas
. Les causesinfectieuses (30 %) sont majoritaire-
ment représentées par la MNI et le paludisme, alors que les
causes hématol ogiques (27 %) sont surtout représentées par
les hémopathies malignes. D’ autres causes sont beaucoup
plusrares: tumeurs solides ou bénignesde larate (11 %), les
pathologies digestives (pancréatite, hypertension portale)
(10 %), les causes rhumatologiques (4 %) et I'insuffisance
rénale au stade de dialyse (3 %). Dans pres de 5 % des cas,
aucune €tiologie et aucune notion de traumatisme ne sont
retrouvees.

LaMNI représente aelle seule 16 % des RNTR et reste la
principade cause de rupture dans les pays tempérés
[3,4,6,14,18,20,24-35]| Bien que laRNTR soit une compli-
cationraredelaMNI avec unefréguence estiméeentre 0,1 %
et0,5 % il s'agit delapremiére cause de décés dans
cette mal adie souvent béni gne Certains auteurs sug-
gerent que, du fait de la possibilité de rupture pour un trau-

matisme minime et également du fait de nombreuses formes
peu symptomatiques de MNI restant non diagnostiquées, la
prévalence exacte de RNTR au cours de la MNI n’est pas
bien connue, de méme que sa morbidité—mortalité
L’age moyen des RNTR au cours des MNI est d’ environ 25
ans avec des extrémes compris entre 10 et 72 ans ; les
hommes représentent pres de 2/3 des cas et dans 50 % des
cas, il existe une splénomégalie [38,39]} Les modifications
structurales du parenchyme splénique au cours de la MNI
pourraient expliquer les RNTR. Le parenchyme deviendrait
plus friable, la capsule plus fine et la survenue de douleurs
scapulaires serait, dans 50 % des cas, la traduction d'une
minime rupture de larate avec irritation du diaphrag m
LaRNTR peut étrele signerévélateur delaMNI Surle
plan thérapeutique, 90 % des malades sont traités par une
splénectomie et la rate est le plus souvent augmentée de
volume, pesant en moyenne 450 g avec desextrémesde 220 g
a750 g [38—40]l Comme indiqué plus haut, le traitement
conservateur non chirurgical n’ est indigué gue chez des ma-
|ades trés sélectionnés|[3,4,6,13-16,19,20,24]|
LadeuxiémecauseinfectieusedesRNTR est le paludisme
avec une prévalence comprise entre 1/50 000 et 1/100 000
cas [8,9,41—47]| Les RNTR semblent plus fréquentes chez
les hommes jeunes non immunisés et donc plutét d’ origine
occidentale et plus particulierement au cours de I’ acces pa-
lustre. Une splénomégalie est fréquente. La rupture est par-
fois inaugurale ou survient pendant le traitement d’ un accés
paustre, quand la parasitémie peut étre faible voire nulle ;
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elle peut se compliquer par des infections a Plasmodium
vivax[[43]] falciparum([44]] ou ovale[[45] Les mécanismes
évoqués sont une hypertension intraparenchymateuse asso-
ciée a des phénomenes de fibrose, des troubles de la micro-
circulation par des hématies parasitées responsables d'une
CIVD localeet/ou lasurvenued une congestion brutaledue a
un engorgement des sinusoides par les globules rouges en
présence de trophozoites j eun%

Les infections bactériennes notamment les endocardites
représentent moins de 10 % des étiologies de RNTR. La
fréquence de RNTR au cours des endocardites bactériennes
est estimée 4 0,08 %[[48-51]] Dans une série de 22 RNTR
compliquant une endocardite bactérienne, la RNTR était
révélatrice de |’ endocardite dans quatre cas et la mortalité
était de 17 cas D’un point de vue anatomopathol ogique,
la splénomégalie est quasiment constante et il existe des
infarctus spléniques dans 78 % des cas, associés dans 51 %
des cas ades mi cro-abc L es mécanismes évoqués
pour la rupture sont I’ oblitération vasculaire périphérique
d’ origine micro-embolique et/ou I’ existence d’ un processus
d artériolite oblitérante. 1l existe également quelques cas de
RNTR au cours d'infections bactériennes sans endocardite

[52-55]

L es causes hématol ogiques constituent la deuxiéme étio-
logie de RNTR. Il s'agit dans lamajorité des cas d’hémopa-
thies malignes avec un risque de rupture semblant augmenter
avec I’ége.] 34,56—74il Divers mécanismes ont &té &/oqués:
hémorragie au sein de foyers d'infarctus, au sein de foyers
tumoraux et/ou anomalies de I'hémostase. Au cours des
lymphomes malins hodgkiniens ou non, la rate peut étre
infiltrée par des cellules malignes lymphoides avec présence
de foyers hémorragiques et d'infarctus [57,58,63,69]| La
drépanocytose est une cause plus rare de RNTR et a été
essentiellement rapportée chez des enfants [ 23]} Le méca-
nisme invoqué de rupture est I’ apparition de Iésions hémor-
ragiques au sein des foyers d'infarctus récents. Notre obser-
vation (observation n° 3) est particuliére par le caractere
tardif du diagnostic de ladrépanocytose et I’ existence d’ une
rate non atrophique.

Les RNTR sont rares au cours des pancréatites, qu’ elles
soient aigués ou chroniqu&s. L es mécanismes invo-
gués de rupture sont une hyperpression parenchymateuse
splénique en raison d'une hypertension portale segmentaire
et/ou |’ extension de la nécrose pancréatique vers la
rate avec digestion enzymatique du parenchyme splénique et
des vaisseaux intraparenchymateux Les RNTR au
cours des pancréatites posent peu de problémes diagnosti-
ques car elles semblent exceptionnellement révélatricesdela
pancréatite et dans cette affection le recours au scanner est
trés fréquent .

Enfin, laRNTR sur une rate tumoral e est une circonstance
extrémement rare|[10]} Il peut s agir de métastases ou de
tumeur bénigne|[5,10]} Les métastases sont souvent d’ origi-
nes pulmonaire, mammaire, cutanée (mélanome), colique ou
gynécologique. La maladie est généralement diffuse et les

métastases spléniques multi ples comme dans notre deuxieme
observation.

En conclusion, lesRNTR sont des entités rares, potentiel -
lement mortelles et de diagnostic difficile. La mortalité glo-
bale est d environ 20 % et semble principalement liée au
retard diagnostique et/ou a la gravité de la pathologie sous-
jacente. Les étiologies infectieuses, dominées par la MNI et
hématologiques, dominées par les hémopathies malignes,
représentent a elles seules plus de la moitié des cas. Le
diagnostic de RNTR doit étre évoqué en cas de choc hémor-
ragique associé ades douleurs abdominales en I' absence de
tout traumatisme. Cependant, une rupture en deux temps est
possible. Le diagnostic repose sur I'échographie ou latomo-
densitométrie abdominale. Letraitement est |a splénectomie,
le traitement conservateur ne pouvant étre proposé qu'a des
mal ades sélectionnés ayant une MNI.

Seules figurent dans cette liste les références les plus
récentes et facilement accessibles parmi latotalité des publi-
cations colligées. La liste exhaustive des références est dis-
ponible sur demande auprés des auteurs.
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