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Maladies vasculaires du folie

Syndrome de
-Budd-Chiari
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Hypertension portale + insuffisance hépatique
+ cause potentielle de cirrhose



Y a t'll une cirrhose ?

Hypertension portale Elasticité hépatique
Fibroscan®




Y a t'il une cirrhose ?

Elasticitée hépatique
Fibroscan®

Dépistage : Fibroscan foie x 2

<10 kPa 10-15 kPa >15 kPa
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Exclusion Possible Probable
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Thrombose porte sur cirrhose

Bilan de thrombophilie : intérét non clair

Anticoaqgulation :
v' si récent (< 6 mois) et >50% occlusion, ou
v’ si symptomatique, ou

v si candidat potentiel a la greffe (gq soit degré
occlusion)

Infarctus mésentérique, possible mais rare
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Facteurs de risques de thromboses

velneuses digestives primitives

SBC TVP
* Au moins un 84% 67%
* Multiples 46% 18%
 Facteur local 5%* 21%

* 38% d’entre eux avec facteur genéral surajouté

Murad, Ann Intern Med 2009 (N=163); Plessier, Hepatology 2010 (N = 102)



Facteurs de risques de thromboses veineuses
digestives primitives

Bureau | Poisson

~acteur local 23% 16% 6%
—acteur général e Chir. abdo
diopathique * Infection abdo.

 Trauma abdo.
Turon, J Hepatol 2014; Burea ° Pancréatlte / MICI 7



Facteurs de risques de thromboses veineuses
digestives primitives

Poisson
2017

(n=312)
—acteur local 23% 16% 6%
~acteur géenéral 50% 34% 69%
diopathique 31% 49% 33%

Turon, J Hepatol 2014; Bureau, J Hepatol 2016; Poisson, J Hepatol 2017



Facteurs de risque géneraux

Barcelone + Toulouse +
Clichy (n=600)

Syndrome myéloproliferatif % 27%
Facteur Il Leiden 4%
Facteur V Leiden 4%
Prot. C basse 5%
Prot. S basse 5%
SAPL % 7%
Autre (HPN, Behcet, CMV, ...) % %

Turon, J Hepatol 2014; Bureau, J Hepatol 2016; Poisson, J Hepatol 2017



Thromboses veineuses digestives primitives

‘ JAK2V617F |—> Préesent b——
] 20-30%
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I
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v ¥ —
Hauteur de rate < 16 cm Hauteur de rate > 16 cm
ou Pqts < 200x10%/L et Pgts > 200x109/L
v
CALR = [ muté -
Discuter BOM 1 °5-65%
Non _muté
Poisson, J Hepatol 2017
Collab: F Turon & JC Garcia-Pagan BOM
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MPN treatment and BCS/PVT outcome

Budd-Chiari syndrome Portal vein thrombosis

(nI46) (n=l63)
Major events Major events
(N=33) (N=26)

Independent prognostic factor: absence of

cytoreductive therapy after BCS/PVT diagnosis

Major events: vascular events (new thrombosis, hemorrhage)
or liver-related events (refractory ascites, hepato renal

syndrome, encephalopathy and transplantation) Chagneau-Derrode, AASLD 2013




Facteurs de risque géneraux

Barcelone + Toulouse +
Clichy (n=600)

Syndrome myéloproliferatif % 27%
Facteur Il Leiden 4%
Facteur V Leiden 4%
Prot. C basse 5%
Prot. S basse 5%
SAPL % 7%
Autre (HPN, Behcet, CMV, ...) % 7%

Turon, J Hepatol 2014; Bureau, J Hepatol 2016; Poisson, J Hepatol 2017



TVP et CMV : causes associées

> 50% ont un autre facteur de risque de thrombose que le CMV

Mutation@luZeneXufacteurl

10%
5%

0%
PopulationB Population@VPREGroupelCMVE GroupelCMVE GroupelCMVEPopulation@VP

générale etlCMV positif" négatif" inconnu"
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De Broucker et al, J Hepatol 2022



Hémoglobinurie paroxystique nocturne

GR normaux : bouclier d'inhibiteurs du
complément protege du complément

- & o &

Activation du

¢ ‘ e ~GR HPN : détruits

GR intact l e

*bouclier protecteur= protéines GPI ancrées
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Impact de I'éculizumab

Déces

Taux d’incidence pour 100 patients année
0.22 (0.07-0.64)

IRR 0.30 (0.10 - 0.92) 0.41 (0.14-1.15)
I 0.43 (0.13-1.41)

Thrombose veineuse Complications hépatiques Hémorragies 0.41 (0.14-1.15)

M Eculizumab ™ Pas d'éculizumab

Plessier et al, Am J Hematol 2022



Facteurs de risques de thromboses veineuses
digestives primitives

Poisson
2017

(n=312)
—acteur local 23% 16% 6%
~acteur géenéral 50% 34% 69%
diopathique 31% 49% 33%

Turon, J Hepatol 2014; Bureau, J Hepatol 2016; Poisson, J Hepatol 2017



Surcharge pondérale : un FR de TVP
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Bureau, J Hepatol 2016
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Surcharge pondérale : un FR de TVP

Circonference abdo. = parametre le plus fortement
associé independamment a la TVP idiopathique

0
P Population TVP TVP
générale « secondaire »  “idiopathique”
Bureau, J Hepatol 2016
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Thrombose porte : symptomes

TVP aigué non
compliquee

Dleur abdo
Inflam. System.




Thrombose porte : diagnhostic

» Echo-Doppler :

- Absence de flux porte
- Thrombus hyperéchogene

» Scanner injecte 4 temps ++
- Diagnostic
- Extension
- Complication

- Facteur local Berzigotti A, Nat Rev Gastroenterol Hepatol. 2014



Thrombose porte aigué

Sans injection Temps portal

Pas de collaterale .o 0



Traitement de la thrombose porte aigué

primitive
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Plessier, Hepatology 2009 Time to follow-up (months)




Thrombose porte : symptomes

TVP aigué non
compliquee

Dleur abdo
Inflam. System.

Hémorragie
Encéphalopathie
Cholangiopathie




Thrombose porte chronique
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Traitement de la TVP chronigue

Facteur de risque de thrombose fort ?
(SMP, SAPL, ATCD perso ou familial)

) | v
non oul
\ v
PHRC national RIPORT AVK, INR 2-3 ou

=» Rivaroxaban 15 mg/j Xarelto 20 mg/j




Survie sans thrombose

Bras Xarelto : 0 evenement 10
soit un taux d’'incidence j
Logrank p = 00008
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splanchniques Time (in months)

Mumber of subjects at risk

Suivi médian 11.8 mois (95% S 10 36 76 23 12 12 11 11

IC [88'132] —_— 5 45 39 32 25 17 17 17 17 ._



Valeur des d-dimeres a M1 sans anticoagulants

0.5 4

0.6

D-dimer M 1> 500 ng/mL

0.4 4

Thrombosis free-survival

0.2+

D-dimerat 1 month — —— <500 ==400

0.0

I I I | | | I I I I
I 3 & 9 12 14 18 1 24 27
Time (in months)

* D-dimer M 1> 500 ng/mL valeur predictive positive(VPP) 37.5 %

* D-dimer M1 < 500 ng/mL valeur predictive negative (VPN) 93.5%
D-Dimer > 500 ng/mL associé a récidive de thrombose (HR=7.78 [1.49-40.67])



Complications majeures

e Suivi médian : 30.32 mois [29.83-35.88]
« Hémorragies majeures : 3 hémorragies séveres sur rupture de
varices oesophagiennes

Taux d’incidence pour 100 PA [IC
95%]
Exposition aux AODs 1.02 [0.00 — 2.43]
Nor_1 exposeé a un traitement 1.23 [0.00 — 3.64]
anticoagulant

Plessier et al, ILC 2021



Thrombose porte : complications

Ischémie
Intestinale

Douleur, Ascite
Choc




Thromboses porte sur cirrhose

Anticoagulation :
v' si récent (< 6 mois) et >50% occlusion, ou
v’ si symptomatique, ou

v si candidat potentiel a la greffe (qg soit degré
occlusion)

De Franchis et al., J Hepatol 2022



Thromboses porte primitive

v’ Bilan de thrombose systématique immeédiat

v Traiter la causez influence I’évolution : HPN, SMP

v' Thrombose porte chronique :
« Facteur de risque fort = AC au long cours
« Pas de facteur de risque fort = Rivaroxaban 15
D dimers <500 ng/mL : peu de risque de recidive

De Franchis et al., J Hepatol 2022
Plessier et al, ILC 2021
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Maladles vasculaires du foie

Syndrome de
j‘"‘* Budd Chiari




SBC primitif : scénario habituel

Aigué sur chronique Chronique



SBC primitif : caractéristigues clinigues

Ascite 83 %
Douleurs abdominales 61%
Encéphalopathie hépatique 9%

Hémorragie digestive 5%

Hépatomegalie 67 %
Splénomeégalie 52 %
Varices cesophagiennes 58%

Murad et al. Ann Intern Med 2009



SBC primitif ; caractéristigues cliniques

Ascite 83 %
Douleurs abdominales 61%
Encéphalopathie hépatique 9%

Y penser devant toute maladie aigue ou
chronique du fole —> echo-doppler

Hépatomegalie 67 %
Splénomeégalie 52 %
Varices cesophagiennes 58%

Murad et al. Ann Intern Med 2009



SBC primitif : traitement

Anticoagulation
Ttt médical

Angioplastie \

TIPS

Plessier, Hepatology 2006
de Franchis, J Hepatol 2015



4 Veines hépatiques

Veine porte



SBC primitif : traitement

Anticoagulation
Ttt medical

Angioplastie \

TIPS

~

Plessier, Hepatology 2006 Transp|anta’[ion
de Franchis, J Hepatol 2015



SBC primitif : évolution

Cumulative probability
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Intervention-free survival

157 patients

_ Suivi : 50 mois

30% TIPS
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72

Seijo, Hepatology 2013



Traitements : résumeé

TVP TVP
SBC . .
algue  chronique
Anticoagulation Qui Oui De + en +
Bétabloquants et/ou ligature Oui Non QOui

Angioplastie/stent Oui Non Non
TIPS Qui \[ely

Cas par cas

Transplantation hépatique Oui Non \o]g

Hernandez-Gea V, et al. J Hepatol 2019 Plessier, et al. J Hepatol 2012



