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Maladies vasculaires du folie

— Syndrome de
y. .0 Budd-Chiari

Maladies des
petits vaisseaux
du fole




Maladies des petits vaisseaux du folie

Veine centro-
lobulaire

Maladie veino-occlusive (MVO) /
Syndrome d’obstruction sinusoidale (SOS)

Dilatation sinusoidale /

Péliose

Maladie vasculaire porto-
sinusoidale (MVPS)



Maladies des petits vaisseaux du folie

Maladie vasculaire porto-

sinusoidale (MVPS)



« Maladie vasculaire porto-sinusoidale »

- Veinopathie portale obliterante
HISTOLOGIE < - HRR
- Sclérose hépatoportale
- - Fibrose portale non cirrhotique

VASCULAR LIVER DISEASE GROUP

HTP idiopathigue
HTP intrahépatique non cirrhotique CLINIQUE




Maladies des petits vaisseaux du folie

Maladie vasculaire porto-

sinusoidale (MVPS)



« Maladie vasculaire porto-sinusoidale »




Maladie vasculaire porto-sinusoidale

* Quand la suspecter ?
o Définition
 Etats associés

 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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Y a t'il une cirrhose ?

Elasticitée hépatique
Fibroscan®

Dépistage : Fibroscan foie x 2

<10 kPa 10-15 kPa >15 kPa

l l l

Exclusion Possible Probable




éﬁ\ Elasticité hépatique : MVPS vs. cirrhosis

p<0.001

u%' | cirrhosis
= 1 sign of PH, interval LSM — liver biopsy < 3 years

p<0.001 = 155 PSVD, 273 patients, biopsy-proven compensated

75 A
70 A

60 -

428 patients with PH
(273 cirrhosis, 155 PSVD)

N LSM< 10 kPa
: PSVD = 108/117
- PPV 92%

10 +

Specificity 96 — 100%

PSVD Alcohol HCV NAFLD _
Elkrief and Lazareth et al. Hepatology 2021



\
éﬁ Elasticité hepatique et splénique : MVPS vs. cirrhosis

kPa HTP et
Elasticité fole basse + rate haute

60

40

59
20 46,9
26,4
O 8,6

PSVD and PH (n=308) Cirrhosis and CSPH (n=425)

Moga et al. Hepatology 2024, Dajti Lancet Gastroenterol Hepatol 2023



MVPS : quand suspecter ?
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TP <50% 15%
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Surface lisse du foie et pas d’atrophie du IV 60%
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MVPS : Intérét du scanner

£ T Different imaging
pattern at CT scan

S—— —

50 patients
with PSVD

Matched o §
ascites f‘ ¢

100 patients
with cirrhosis

PSVD Cirrhosis

Valainathan et al. Hepatology 2022




Cirrhose

MVPS : Intérét du scanner




MVPS : Intérét du scanner

| ~ Cirrhose
Pas d’atrophie du Score de nodularité

segment IV <25 ‘
MVPS

Spé > 90% pour le diagnostic de MVPS
chez les patients avec signes d’hypertension portale

Valainathan et al. Hepatology 2022



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-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

HVPG (mmHg)

40-
30- .
20- S o B
10— —SEE = e =
0 | | | | |
Derivation Validation A B C
\ J\
Y Y

PSVD Cirrhosis (Child)

High-risk
varices: 42%

Courtesy Nicolas Drilhon &
Barcelona Hospital Clinic



Hémodynamique hépatigue : cirrhose

Portal Pressure =
20 mm Hg

VCI

Hepatic Vein

Wedge hepatic
pressure = 20 mm Hg

Free Hepatic pressure |
=2 mm Hg —




Hémodynamique hépatique : MVPS

Portal Pressure =
VCl

Hepatic Vein

Wedge hepatic |
pressure =5 mmHg | (

HVPG = 5-2 = 3mm i—lg Sinusoidal pressure = 5§ mm Hg

Free Hepatic pressure
=2 mm Hg —_—




MVPS : quand suspecter ?

Age moyen (ans) 40 a 50
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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%
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MVPS : manifestations

Abnormal liver blood tests (n=1271)

Guido, et al. Liv Int 2016; Barge, et al. Liv Int 2016;
Even higher in: Pugliese, Liv Int 2022, Pugliese J HEP REP 2024



MVPS : manifestations

Abnormal values:

100- 100- 100- 100-
0 56% 27% 60% 33%
T 80- 80 80+ 80+
D B —
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AST (x ULN) ALT (x ULN) GGT (x ULN) ALK (x ULN)

Data at inclusion in APIS trial (NCT04007289)
Similar in Magaz*, Giudicelli-Lett* et al. J Hepatol 2024



MVPS : manifestations

Insuffisance
hépatique

Elkrief & Rautou, Liv Int 2016



MVPS : manifestations

Insuffisance
hépatique

BH normal ou
anomalies
modeérées

Asymptomatique

Elkrief & Rautou, Liv Int 2016




Maladie vasculaire porto-sinusoidale

* Quand la suspecter ?
o Définition
 Etats associés

 Evolution et traitement



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

2025 VASCULAR LIVER DISEASE GROUP pjgrre-Emmanuel Rautou



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

100%
90%
80%
70%
60%
50%
40%
30%
20%
10%

0%

-

/ : *;

5mm 10mm

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 2025



PSVD diagnostic criteria 2026

Specific +3

Signs of portal hypertension Non specific | +2

Liver biopsy > 15 mm ruling No sign 0

out cirrhosis Major +5

No exclusion criteria _ _ _ _

Histological lesions Minor +2

Normal 0

# the total _ Condition known to be associated with | Present +1
e total score is: :
the entit

. 2 5: definite PSVD Y Normal 0

* 3-4: possible PSVD Cause of chronic liver disease Present 1

e <2:noPSVD Absent 0

Paris PSVD meeting; Dec 2025



PSVD diagnostic criteria 2026

Specific signs of portal hypertension:

v Gastrointestinal bleeding due to varices

v' Medium / big esophageal varices

v Gastric varices

v’ Portosystemic shunt

v Spleen stiffness > 40 kPa in the absence
of MPN

Non specific signs of portal hypertensiod
v" Clinical Ascites

v' Small Varices

v Low platelet count
v Splenomegaly
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Major criteria associated with PSVD




PSVD diagnostic criteria 2026

Specific signs of portal hypertension:

v Gastrointestinal bleeding due to varices

v' Medium / big esophageal varices

v Gastric varices

v’ Portosystemic shunt

v Spleen stiffness > 40 kPa in the absence
of MPN

Non specific signs of portal hypertensiod
v" Clinical Ascites

v' Small Varices

v Low platelet count
v Splenomegaly

Major histological criteria:
v NRH
v' Portal venule stenosis > 50 % of PT

v' Muscularized portal venule
v' 3 minor

Minor histological criteria:

v' Regenerative changes

v Portal venule stenosis 25-49% of PT

v" Abnormal distribution of vasc. structures




Maladie vasculaire porto-sinusoidale

* Quand la suspecter ?
 Comment diagnostiquer ?

 Etats associés



Etats associes a la MVPS

Aucun état identifié 32 %

Maladie immunologique 32 %

« Déficit immunitaire commun variable 7 %

- MICI 6 %

* Autres 19 %

Maladie hématologique 9 %

*  Syndrome myéloprolifératif 3%

 Autres 6%

Infection par le VIH 8 %

Exposition médicamenteuse 15 %

« Azathioprine 8 %

« Oxaliplatine 7%

i 0

Etat _p.rothromb_othue 9 % Magaz et al.
Familial / génétique 4% J Hepatol 2025




Maladie vasculaire porto-sinusoidale

* Quand la suspecter ?
 Comment diagnostiquer ?
» Etats associés

 Evolution et traitement



Evolution des MVPS : HTP

— n o]
2 2 S

Décompensation hépatique (%)

o
|

Signes spécifiques dHTP
(n=49)

log-rank P = .002

’J

0

1 2 3 4

Woran, Clinical Gastroenterol Hepatol, 2020

9 Suivi (années)



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



MVPS : traitement

* Prophylaxie de la rupture de varices :
v Primaire : B-bloquant ou ligature

De Franchis, J Hepatol 2022



Maladies vasculaires du folie et hypertension portale

Maladies vasculaires du foie et signes d’hypertension portale

¢

EOGD

l

Pas de varice

!

Endoscopie
2 ans plus tard

v

Petites varices

|

Endoscopie
1 an plus tard

Grandesl varices

v

B-blog ou traitement
endoscopique

EASL guidelines 2025




MVPS : I'élasticite de la rate peut eviter des

endoscopies
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Derivation cohort Validation cohort

Moga et al. Hepatology 2025



MVPS : I'élasticite de la rate peut eviter 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



MVPS : traitement

* Prophylaxie de la rupture de varices :
v Primaire : B-bloquant ou ligature
v' Secondaire : B-bloquant et ligature

* Anticoagulation ?

De Franchis, J Hepatol 2022



APIS : Apixaban for IntrahePatic Non

Clrrhotic Portal HypertenSion

Apixaban 2.5 mg x 2/ Placebo
N=83 N=83
| |
v

2 ans

v

| Critere de jugement : survenue ou extension
/-Y"MVF de thrombose du systeme porte
100% inclusions atteint ; resultats fin 2026




APIS : courbe d’inclusion

Suivi des inclusions

166

140
120

100

60

.

“y

=#=Inclusions réelles cumulées



MVPS : traitement

* Prophylaxie de la rupture de varices :
v Primaire : B-bloquant ou ligature
v' Secondaire : B-bloquant et ligature

* Anticoagulation ?
* Diurétigues si ascite

 Rarement : TIPSS ou transplantation hépatique

De Franchis, J Hepatol 2022



TIPS & MVPS

41 TIPS pour complication de MVPS

60 % : hémorragie digestive récidivante 40 % : ascite refractaire

g 50
S 40
%‘_ 30 7/25
i 20

10 1/25

o | |

Décés précoce Récidive Pas de récidive

hémorragique
Révision du TIPS - pas de nouvelle récidive Bissonnette et al., Hepatology 2016



TIPS & MVPS

41 TIPS pour complication de MVPS

60 % : hémorragie digestive récidivante 40 % : ascite refractaire
8
7

g 6
o 6
T
o
(D)
© 4 3
o
€
S 2
Z

0

Déces Ascite persistante Plus d’ascite

Bissonnette et al., Hepatology 2016



TIPS & MVPS

41 TIPS pour complication de MVPS

60 % : hémorragie digestive récidivante 40 % : ascite refractaire
100 |
0 ., s s
< 50 L—« _80% Etat associe severe
2 :
5 60 |
= | . . .
= | Indication : ascite
§ 40 I
a I
20 A |
: Créatininémie > 100 pmol/L
0

L 1 1
0 20 40 60
Follow-up (months)

Number at risk 41 20 12 § Bissonnette et al., Hepatology 2016



Transplantation hépatique & MVPS

Patients transplantés pour

MVPS =19
Ascite réfractaire 30 %
Encéphalopathie hépatique 20 %
Syndrome hépatopulmonaire 16 %
Insuffisance hépatique 10 %

Indication de transplantation
pulmonaire combinée

Autres 14 %

10 %

Etat associé sévere

Probabilité de survie

=
o

o
o

[~
rs

=
]

2 bilirubinémie

_82% 81 %

69 %

Créatininémie > 100 umol/L

Magaz et al., Transplantation 2023



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
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COST ACTION:

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

Apply via the COST
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Immunological disorder

-Common variable immunodeficiency syndrome
-Inflammatory bowel disease

-26/33 received azathioprine (78.8%)

-Celiac disease

-Hypothyroidism

-Systemic lupus erythematosus

-Vasculitis

-sjégren

-Rheumatoid arthritis

-Psoriasis

-Grave’s Disease

-Myasthenia gravis

-Sarcoidosis

-Autoimmune nephropathy

-POEMS

-Others (Behget, dermatomyositis, sacroiliitis, Still’s
disease...)

Hematological disorders

-Myeloproliferative neoplasm

-Idiopathic thrombocytopenic purpura

-Aplastic anemia

-Hodgkin's lymphoma

-Marginal B cell lymphoma

-Multiple myeloma

-Others (Monaclonal gammopathy of uncertain significance,
Castleman, Chronic lymphoid leukemia...)

Prothrombotic disorders (evaluated in 537 patients)
-Antithrombin deficiency

-Antiphospholipid syndrome

-Protein C deficiency

-Protein S deficiency

-Prothrombin gene mutation

-Factor V Leiden mutation

-Paroxysmal hemoglobinuria

-Others prothrombotic disorders (FVIIl elevation, MTHFR
mutation)

Other Associated disorders
-HIV Infection
(Didanosine/Zidovudine/Stavudine/Lamivudine)
-Other associated disorders:
- Associated medications:
- Azathioprine (in addition to those with IBD)
- Oxaliplatin
- Familiar aggregation (***)
- Recurrent abdominal infections
- Others (Cystic fibrosis, Turner syndrome...)

190 (32.4%)
40 (6.8%)
33 (5.6%)

14 (2.4%)
8(1.4%)
8 (1.4%)
7 (1.2%)
6 (1%)
6 (1%)
5 (0.8%)
5 (0.8%)
4(0.6%)
3(0.5%)
2(0.3%)
2(0.3%)
47 (8%)

54 (9.2%)
19 (3.2%)
9(1.5%)
7 (1.2%)
5 (0.8%)
4(0.6%)
4(0.6%)
6 (1%)

51 (8.7%), 5 >2 Coexisting prothrombotic factors
12 (2%)
11 (1.8%)
9 (1.5%)
8 (1.4%)
4(0.6%)
3(0.5%)
1(0.1%)
3(0.5%)

147 (25%)
49 (8.3%)
(31/3/2/5/8)

89 (15.2%)
21 (3.4%)
42 (7.2%)
23 (3.9%)
5 (0.8%)
7 (1.2%)



MVPS : I'élasticité de la rate peut éviter des

endoscopies

Derivation cohort
154 patients with PSVD and portal hypertension

l

Serum bilirubin <1 mg/dL
and
SSM =40 kPa
n=52

|

rules out HRV

l

Spare screening
endoscopy

NPV: 94%

HRV missed: 4%

l

Serum bilirubin =1 mg/dL
or
SSM =40 kPa
n=102

Screening endoscopy
required

Validation cohort
207 patients with PSVD and portal hypertension

|

Serum bilirubin <1 mg/dL
and
SSM =40 kPa
n=35

|

rules out HRV

l

Spare screening
endoscopy

\ NPV: 86%

HRV missed: 4.7%

Serum bilirubin =1 mg/dL
or

SSM >40 kPa
n=172

Screening endoscopy
required

Well-classified:

114/154 = 74%

Well-classified

: 131/207 = 63%

Moga et al

. Submitted



Maladie vasculaire porto-sinusoidale

TIPS

* Transplantation



TIPS pour hémorragie digestive

17/25

60
50
40

30 7125

20

Proportion (%)

10 1/25

0 | |
Déces précoce Reécidive hémorragique Pas de récidive




TIPS pour ascite réfractaire
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Déces Ascite Pas d'ascite

persistance



Survie post-TIPS

Score MELD meédian au TIPS des patients decédés: 12 + 3
100y .(.Zr“éati.nin.érniel< .1.00 H.r.noI/E et/ou pas de comorbidité

'
L

iCréatininérqie > 100 pmol/L et comorbidité

(=]
o

p < 0.001 (log-rank)

o
o

S
o

'--J--.---'

Survie (%)

N
o
L

T T 1
0 20 40 60
o Follow-up (months)
Créatininéemie > 100
pumol/L et comorbidité 7 2 1 0

Autres 34 18 12 7 Bissonnette et al. Hepatology 2016




Maladie vasculaire porto-sinusoidale

TIPS

* Transplantation

Héloise Giudicelli



Maladie vasculaire porto-sinusoidale : TH

Actuarial probability of survival

Patients
at risk

08

0,6

04

02

00

69%

Facteurs de risque de mortalité post-TH :
Créatininémie > 100 %mol/L

Atteinte associee sévere

Bilirubinémie élevée
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Years after LT

40 33 29

Magaz*, Giudicelli-Lett* et al. Transplantation 2023



Hypertension artéerielle pulmonaire
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