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EASL CPG on Vascular liver diseases

» Aetiological factors in Budd-Chiari syndrome or portal vein thrombosis

* Primary Budd-Chiari syndrome

* Recent portal vein thrombosis without cirrhosis

« Chronic portal vein thrombosis / portal cavernoma without cirrhosis
 Portal vein thrombosis with cirrhosis . 71

« Porto-sinusoidal vascular liver disorder guestions
* Non-obstructive sinusoidal dilatation and peliosis
» Sinusoidal obstruction syndrome

« Aneurysms of splanchnic arteries

» Hepatic arterio-venous fistula




Maladies vasculaires du fole

D, 0] cn >

I\/Iaracﬁ des '
petits vaisseaux
oie




Maladies des petits vaisseaux du folie

Maladie vasculaire porto-

sinusoidale (MVPS)



Maladie vasculaire porto-sinusoidale

* Quand la suspecter ?
 Comment diagnostiquer ?

 Evolution et traitement



MVPS parmi les cirrhoses




MVPS : quand suspecter ?

Age moyen (ans) 40 a 50
Anomalies bilan hépatique 90 %
Hypertension portale/complications 70%/50%
Thrombose portale 30 a 50%
Asthénie ?

TP < 50% 15%
Elasticité hépatigue basse 90%
Surface lisse du foie et pas d'atrophie du IV 60%

Gradient porto-cave bas & collat. inter-sushépatiqgues 60% / 30%
De Gottardi et al., Lancet Gastro Hepatol 2019; De Franchis et al., J Hepatol 2022
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MVPS : élasticite hépatique

75
70

ANA

A
A A

60

5 o BB

O

>
>
>

50

Patients avec signes d’HTP
155 MVPS, 273 cirrhose

40

30

Liver stiffness (kPa)

20

10

Test Valid. Alcool VHC MASL

MVPS Cirrhose Elkrief*, Lazareth*, et al., Hepatology 2021



MVPS : quand suspecter ?

Age moyen (ans) 40 a 50
Anomalies bilan hépatique 90 %
Hypertension portale/complications 70%/50%
Thrombose portale 30 a 50%
Asthénie ?

TP <50% 15%
Elasticité hépatigue basse 90%
Surface lisse du foie et pas d’atrophie du IV 60%

Gradient porto-cave bas & collat. inter-sushépatiqgues 60% / 30%
De Gottardi et al., Lancet Gastro Hepatol 2019; De Franchis et al., J Hepatol 2022



MVPS : interét du scanner
Cirrhose (n=100) || MVPS (n=50)

Surface lisse
du foie

Appariement
sur ascite

Pas d'atrophie
du segment IV

Spe > 90% pour Ie dlagnostlc de MVPS
chez les patients avec signes d’hypertension portale
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TP <50% 15%
Elasticité hépatigue basse 90%
Surface lisse du foie et pas d'atrophie du IV 60%

Gradient porto-cave bas & collat. inter-sushépatiques 60% / 30%
De Gottardi et al., Lancet Gastro Hepatol 2019; De Franchis et al., J Hepatol 2022



Collatéerales veineuses inter-sushépatiques

Cirrhose : 3% MVPS : 30 a 50%




Collatérales veineuses inter-sushepatiques

Cirrhose : 3% MVPS : 30 a 50%

:

Drilhon et al; ILC 2020 Seijo et al. Dig Liv Dis 2012



Gradient porto-cave : MVPS vs. cirrhose

k% *%

*kk

401

w

e

hépatiques (mm HQ)

Gradient de pressions veineuses

B e S _ _
= - - Patients avec signes
-= = ’ d’hypertension portale
PSVD A B ¢

Child-Pugh _
(n=104) (n=605) Drilhon et al; ILC 2020



MVPS : quand suspecter ?

Age moyen (ans) 40 a 50
Anomalies bilan hépatique 90 %
Hypertension portale/complications 70%/50%
Thrombose portale 30 a 50%
Asthénie ?

TP <50% 15%
Elasticité hépatigue basse 90%
Surface lisse du foie et pas d'atrophie du IV 60%

Gradient porto-cave bas & collat. inter-sushépatiqgues 60% / 30%
De Gottardi et al., Lancet Gastro Hepatol 2019; De Franchis et al., J Hepatol 2022



Maladie porto-sinusoidale : manifestations

Altérations des tests hépatigues non
expliguées (n=1242)

Guido, Liv Int 2016; Barge, Liv Int 2016



Maladie porto-sinusoidale : manifestations
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Maladie porto-sinusoidale : manifestations

Insuffisance
hépatique

Elkrief & Rautou, Liv Int 2016



Maladie porto-sinusoidale : manifestations

Insuffisance
hépatique

BH normal ou
anomalies
modeérées

Asymptomatique

Elkrief & Rautou, Liv Int 2016




Maladie vasculaire porto-sinusoidale

* Quand la suspecter ?
« Comment diagnostiquer ?

 Evolution et traitement



Maladie vasculaire porto-sinusoidale :

définition

Biopsie > 20 mm signe speécifique d’HTP (varices,
sans cirrhose dérivations portosys., RVO)

Biopsie > 20 mm signhe histologique spécifique
sans cirrhose (VPO, HRN)

Biopsie > 20 mm 1 signe clinigue non specifique et
sans cirrhose 1 signe histologique non specifique




MVPS : 15 mm suffisent

Longueurs :
5 mm, 10 mm, 15 mm, 20 mm,
25 mm, 5+10 mm, 5+5+5 mm

24 explants: Largeur :
v 12 MVPS 36 000 biopsies 1 mm : percutanée
v’ 12 cirrhose virtuelles du foie 572 pm : transjugulaire
P Cirrhose Chaque biopsie évaluée par une

anapath experte

- Pas de cirrhose | Cohorte de validation : 2e anapath




MVPS : 15 mm suffisent

Criteres de qualité de la biopsie hépatique en cas de suspicion de MVPS

Sensitivity for cirrhosis
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Picrosirius red

Seuil 15 mm

n
>

15mm 20mm 25mm

Length of the biopsy
—e—Masson's trichrome

Sensibilité pour la cirrhose : 89%

« plateau a partir de 15 mm

« idem avec 21 fragment de 10 mm

* picrosirius rouge > trichrome de
Masson

« voie TJ : sensibilité legerement < a
percutanée, ms autres informations

De Broucker et al. JHEP REP In Press



Maladie vasculaire porto-sinusoidale

* Quand la suspecter ?
« Comment diagnostiquer ?

 Evolution et traitement



MVPS : Evolution/Complications

Hémorragie digestive

15% a 5 ans
(malgré prophylaxie)

Thrombose porte

16 % a 5 ans

Ascite

14% a 5 ans (lors d’hémorragies et
g
facilement contrc“)lée)

Encéephalopathie hépatique 10%
Carcinome hépatocellulaire 0,5%
Transplantation hépatique 9%

Déces 19%

587 malades, 28 centres, suivi médian 6 ans

Magaz*, Giudicelli-Lett* et al. J Hepatol 2025



MVPS : Evolution/Complications

Ol —— 83%

08 ‘

 Etat associé sévere

06

* Ascite
 Age

* Bilirubine
* Albumine

e Créatinine

00 |

Survie sans transplantation

Years
0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10

Patients at risk 587 532 464 406 351 312 272 239 205 178 152

Magaz*, Giudicelli-Lett* et al. J Hepatol 2025



Maladies vasculaires du folie et hypertension portale

Vascular liver disease and any sign of portal hypertension

v

Upper Gl endoscopy
|

v * 1
No varice Small varices Large varices
Next endoscopy Next endoscopy NSBB or endoscopic
2 yrs later 1 yr later treatment

EASL guidelines 2025



MVPS : I'élasticité de la rate peut éviter des

endoscopies
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MVPS : I'élasticité de la rate peut éviter des

endoscopies

< /
AND ﬂ « Endoscopie évitées :
h = 21 a 38%
| Spleen stiffness measurement Serum total bilirubin . \ :
P by VCTE <40 kPa <1 mg/dL * Varices a haut rr-sque
- / manquées = <5%
v '
YES NO

oid screening endoscopy —» Screening endoscopy needed

- o-

Moga et al. Hepatology 2025



Maladies vasculaires du foie




Maladies vasculaires du foie
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Quand faire une biopsie ?

Normal liver PSVD Cirrhosis
Cguse f_or NO NO Yes
cirrhosis
Risk factor Thrombotic or Thrombotic, |mmune, NO
local drug, genetic
Smooth surface Smooth surface Nodular surface
CT-scan

= normal seg™. IV

= normal seg™. IV

Seg". |V atrophy

Liver stiffness

Elkrief et al. Lancet Gastroenterol Hepatol 2024; Rautou et al

< 10 kPa (= 5kPa)

%

< 10 kPa (= 8 kPa)

L

No liver biopsy

Liver biopsy

> 20 kPa

L

No liver biopsy

. JHEP Rep 2025




Maladies vasculaires du foie
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Anticoagulation in chronic PVT without cirrhosis

Major and permanent prothrombotic risk factor?

Active cancer

Myeloproliferative neoplasm
‘l’ \l' Homozygous factor Il or V mutation

Antiphospholipid syndrome
NO YeS Paroxysmal nocturnal hemoglobinuria
Vv * Behcet disease
“Anticoagulation can be “Long term
considered to prevent anticoagulation
thrombosis recurrence” recommended”

Extension of thrombosis and levels of  DOAC might be preferred over VKA to
Factor VIl or of D-dimers may help facilitate adherence and improve safety

EASL guidelines 2025



Portal vein recanalization in chronic
PVT without cirrhosis EASL [oione




Portal vein recanalization in chronic

PVT without cirrhosis EASL 5accs”

Refractory complications of portal hypertension or
portal cavernoma cholangiopathy

NO Yes
Preventive portal vein recanalization Refer to expert centers for
with or without TIPS cannot generally endovascular portal vein
be recommended recanalization with or without TIPS

EASL guidelines 2025



Portal cavernoma cholangiopathy EASL" s ore o

Hepatology

Llop, et al. Gut 2011; Reizine, et al. revised



Portal cavernoma cholangiopathy EASL" s ore o

Hepatology

Portal cavernoma cholangiopathy

! I
No symptom Symptoms
No endoscopic or Ursodeo.xycholic acid +
radiological therapy Endoscopic or radiological

biliary stenting %
Portal vein recanalization

EASL guidelines 2025



Maladies vasculaires du foie
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« Thrombose porte » sur cirrhose




Portal vein thrombosis (PVT) with cirrhosis

screening / 6 mo

Potential Non LT candidate
candidate for LT
v \ 4 A 4
PVT PVT < 50% portal PVT = 50%
(whatever extension) trunk portal trunk
[ + SMV extension

|
|
| |
| |
' '

Anticoagulation “because it may reduce morbidity and mortality”

Progression

TIPS ~ Stop anticoag.

EASL guidelines 2025



Maladies vasculaires du foie

Anévrysmes
arteres
splanchniques



Management of true aneurysms of

splanchnic arteries

Any location

l

l

Splenic
aneurysm

v

™ The Home of
Hepatology

EAS

<2o0r2.5cm
&
asymptomatic

v 22 0r2.5cm or
v’ symptomatic or
v’ fast-growing

l

l

v" women of child-

bearing potential
v LT candidates
v any size

Gastro and/or
peripancreatic,
related to celiac
axis occlusion

CT-scan at 6-12
mo, then every 3
years if size stable

EASL guidelines 2025

!

Endovascular treatment




Conclusion : la MVPS en pratique

v' Recouvre : HNR, VPO, HTP idiopathique

v’ Contraste entre HTP et :
« Pas d'insuffisance hepatique
 Elasticité basse
« Pas de cause de maladie du fole

v’ Biopsie essentielle
v' Complications : rupture varices ; thrombose porte



Conclusion : thromboses porte sur cirrhose

Pas de bilan de thrombophilie

Anticoagulation :
v Recommandée si candidat potentiel a la greffe
v Possible si non candidat a la greffe

EASL guidelines 2025



Conclusion : thromboses porte primitive

v Bilan de thrombose systématique immédiat
v Traiter la cause influence I'évolution : HPN, SMP
v' Thrombose porte chronique :

* Facteur de risque fort =>» AC au long cours

« Pas de facteur de risque fort
=» envisager Rivaroxaban 15 mgjj

EASL guidelines 2025
Plessier et al, NEJM Evidence 2022



Networks for vascular liver diseases
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COST ACTION:

European vascular liver diseases network (EURO-VALDI-NET)

Apply via the COST
Start Date:  30/10/2024 website
End Date: 29/10/2028
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Opened to all:
e Dec4 2025:
=» overview of PSVD

* Dec5 2025:
=» endpoint for clinical trials

International society PARIS PSVD MEETING
represe ntatives: DECEMBER 04™ AND 05™

nomenclature meeting on Dec 3

Organizing committee

%7 VA L D I G Laure Elkrief,
Virginia Hernandez-Geaq,

2025 VASCULAR LIVER DISEASE GROUP pjgrre-Emmanuel Rautou
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http://www.rautoulab.com/

Rivaroxaban vs. no anticoagulation in chronic PVT
Rivaroxaban 15 mg/d

Rivaroxaban:
Incidence 0/100 patient-yr

No anticoagulation:
Incidence 20/100 patient-yr

« Deep vein thrombosis: 3
« Pulmonary embolism: 3
« Splanchnic thrombosis 4

Median FU 11.8 months

No safety concern

Logrank p=0.0008

—= 08
|
-2 No anticoagulation
E 0.4
5
'E 02

0o

0 3 B 9 12 15 18 2 24 L 30
Time (in months)
MNumber of subjects at risk

56 40 36 26 23 12 12 11 11
—_— &5 45 39 32 25 17 17 17 17 12

Plessier et al., NEJM Evidence 2022



D-dimers at M1 without anticoagulants
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0.0- T T T T T T T T T T
0 3 6 9 12 15 18 21 24 27
Time (in months)
No. at Risk
<500 32 26 26 21 20 11 11 10 10 7
=500 16 10 6 3 2 1 1 1 1

D-dimer M1 < 500 ng/mL
=» negative predictive value: 94%

D-dimer M1 = 500 ng/mL
=» positive predictive value: 38 %

D-Dimer > 500 ng/mL
associated with thrombosis
recurrence (HR=7.8 [1.5-41])

Plessier et al., NEJM Evidence 2022



