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« Maladie vasculaire porto-sinusoïdale »

- Veinopathie portale oblitérante 

- HNR

- Sclérose hépatoportale

- Fibrose portale non cirrhotique

HISTOLOGIE 

HTP idiopathique

HTP intrahépatique non cirrhotique CLINIQUE
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Maladie vasculaire porto-sinusoïdale

• Quand la suspecter ?

• Définition

• Etats associés

• Evolution et traitement



MVPS 

0.4%

Cirrhose

99.6%

MVPS parmi les cirrhoses



MVPS : quand suspecter ?
Age moyen (ans) 40 à 50

Anomalies bilan hépatique 90 %

Hypertension portale/complications 70%/50%

Thrombose portale 30 à 50%

Asthénie ?

TP < 50% 15%

Elasticité hépatique 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
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<10 kPa 10-15 kPa >15 kPa

Exclusion ProbablePossible

Dépistage : Fibroscan foie x 2

De Franchis, J Hepatol 2022

Y a t’il une cirrhose ?

Elasticité hépatique 

Fibroscan®



Elasticité hépatique : MVPS vs. cirrhosis
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PSVD Alcohol HCV NAFLD

Specificity 96 – 100%

155 PSVD, 273 patients,  biopsy-proven compensated

cirrhosis

≥ 1 sign of PH, interval LSM – liver biopsy < 3 years

Elkrief and Lazareth et al. Hepatology 2021

428 patients with PH

(273 cirrhosis, 155 PSVD)

LSM< 10 kPa

PSVD = 108/117 

PPV 92%
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Elasticité hépatique et splénique : MVPS vs. cirrhosis
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Moga et al. Hepatology 2024, Dajti Lancet Gastroenterol Hepatol 2023

HTP et 

Élasticité foie basse + rate haute
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MVPS : intérêt du scanner

Valainathan et al. Hepatology 2022



Cirrhose MVPS

MVPS : intérêt du scanner

Pas d’atrophie 

du segment IV

Surface lisse 

du foie



Spé > 90% pour le diagnostic de MVPS 

chez les patients avec signes d’hypertension portale

Valainathan et al. Hepatology 2022

Pas d’atrophie du 

segment IV
Score de nodularité

< 2,5

MVPS

Cirrhose

MVPS : intérêt du scanner
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Collatérales veineuses inter-sushépatiques

MVPS : 30 à 50%Cirrhose : 3%

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



Collatérales veineuses inter-sushépatiques

MVPS : 30 à 50%Cirrhose : 3%

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



PSVD

Derivation Validation A CB

Cirrhosis (Child)
Courtesy Nicolas Drilhon & 

Barcelona Hospital Clinic

2/3

1/3

High-risk

varices: 42%

Gradient porto-cave : MVPS vs. cirrhose



Hémodynamique hépatique : cirrhose



Hémodynamique hépatique : MVPS



MVPS : quand suspecter ?
Age moyen (ans) 40 à 50
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TP < 50% 15%

Elasticité hépatique basse 90%

Surface lisse du foie et pas d’atrophie du IV 60%

Gradient porto-cave bas & collat. inter-sushépatiques 60% / 30%
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Guido, et al. Liv Int 2016; Barge, et al. Liv Int 2016; 

Even higher in: Pugliese, Liv Int 2022, Pugliese J HEP REP 2024 

Abnormal liver blood tests (n=1271)

PSVD

MVPS : manifestations



MVPS : manifestations

Data at inclusion in APIS trial (NCT04007289)

Similar in Magaz*, Giudicelli-Lett* et al. J Hepatol 2024
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56% 27% 60% 33%



Elkrief & Rautou, Liv Int 2016

HTP

BH normal ou 
anomalies 
modérées

Asymptomatique

Insuffisance 

hépatique

MVPS : manifestations

Elkrief & Rautou, Liv Int 2016



Elkrief & Rautou, Liv Int 2016

HTP

BH normal ou 
anomalies 
modérées

Asymptomatique

Insuffisance 

hépatique

?

MVPS : manifestations



Maladie vasculaire porto-sinusoïdale

• Quand la suspecter ?

• Définition

• Etats associés

• Evolution et traitement



Opened to all:
• Dec 4 2025: 
➔ overview of PSVD

• Dec 5 2025: 
➔ endpoint for clinical trials

International society 
representatives: 
nomenclature meeting on Dec 3 
2025



De Broucker et al. JHEP REP In Press

24 explants:

✓ 12 MVPS

✓ 12 cirrhose

36 000 biopsies 

virtuelles du foie

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

25 mm, 5+10 mm, 5+5+5 mm

Largeur :
1 mm : percutanée

572 µm : transjugulaire

Coloration :
Masson’s trichrome

Picrosirius red

Chaque biopsie évaluée par une 

anapath experte
Cirrhose

Pas de cirrhose Cohorte de validation : 2e anapath

MVPS : 15 mm suffisent
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Critères de qualité de la biopsie hépatique en cas de suspicion de MVPS

Sensibilité pour la cirrhose : 89%

• plateau à partir de 15 mm

• idem avec ≥1 fragment de 10 mm 

• picrosirius rouge > trichrome de 

Masson

• voie TJ : sensibilité légèrement < à 

percutanée, ms autres informations

De Broucker et al. JHEP REP 2025

MVPS : 15 mm suffisent



PSVD diagnostic criteria 2026

Signs of portal hypertension

Specific +3

Non specific +2

No sign 0

Histological lesions

Major +5

Minor +2

Normal 0

Condition known to be associated with 

the entity

Present +1

Normal 0

Cause of chronic liver disease
Present -1

Absent 0

If the total score is:

• ≥ 5: definite PSVD

• 3–4: possible PSVD

• < 2: no PSVD

Liver biopsy  15 mm ruling 

out cirrhosis

No exclusion criteria

Paris PSVD meeting; Dec 2025



Non specific signs of portal hypertension 

✓ Clinical Ascites

✓ Small Varices 

✓ Low platelet count

✓ Splenomegaly 

PSVD diagnostic criteria 2026

Specific signs of portal hypertension: 

✓ Gastrointestinal bleeding due to varices

✓ Medium / big esophageal varices 

✓ Gastric varices

✓ Portosystemic shunt

✓ Spleen stiffness > 40 kPa in the absence 

of MPN
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PSVD diagnostic criteria 2026

Specific signs of portal hypertension: 

✓ Gastrointestinal bleeding due to varices

✓ Medium / big esophageal varices 

✓ Gastric varices

✓ Portosystemic shunt

✓ Spleen stiffness > 40 kPa in the absence 

of MPN

Major histological criteria: 

✓ NRH

✓ Portal venule stenosis > 50 % of PT

✓ Muscularized portal venule

✓ 3 minor



Major criteria associated with PSVD

NRH

Muscularized portal vein 

Portal vein stenosis > 50 

% of portal tracts



Non specific signs of portal hypertension 

✓ Clinical Ascites

✓ Small Varices 

✓ Low platelet count

✓ Splenomegaly 

Minor histological criteria: 

✓ Regenerative changes

✓ Portal venule stenosis 25-49% of PT

✓ Abnormal distribution of vasc. structures

PSVD diagnostic criteria 2026

Specific signs of portal hypertension: 

✓ Gastrointestinal bleeding due to varices

✓ Medium / big esophageal varices 

✓ Gastric varices

✓ Portosystemic shunt

✓ Spleen stiffness > 40 kPa in the absence 

of MPN

Major histological criteria: 

✓ NRH

✓ Portal venule stenosis > 50 % of PT

✓ Muscularized portal venule

✓ 3 minor



Maladie vasculaire porto-sinusoïdale

• Quand la suspecter ?

• Comment diagnostiquer ?

• Etats associés

• Evolution et traitement



Etats associés à la MVPS
n = 587

Aucun état identifié 32 %

Maladie immunologique
• Déficit immunitaire commun variable

• MICI

• Autres

32 %
7 %

6 %

19 %

Maladie hématologique 
• Syndrome myéloprolifératif

• Autres

9 %
3 %

6%

Infection par le VIH 8 %

Exposition médicamenteuse
• Azathioprine 

• Oxaliplatine

15 %
8 %

7 %

Etat prothrombotique 9 %

Familial / génétique 4%
Magaz et al., 

J Hepatol 2025



Maladie vasculaire porto-sinusoïdale

• Quand la suspecter ?

• Comment diagnostiquer ?

• Etats associés

• Evolution et traitement



Evolution des MVPS : HTP

Wöran, Clinical Gastroenterol Hepatol, 2020

Signes spécifiques d’HTP 

(n=49)

Suivi (années)

Pas de signe d’HTP ou signes non spécifiques (n=34)
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Magaz*, Giudicelli-Lett* et al. J Hepatol 2025

MVPS : Évolution/Complications

Hémorragie digestive 15% à 5 ans 
(malgré prophylaxie)

Thrombose porte 16 % à 5 ans

Ascite 14% à 5 ans (lors d’hémorragies et 

facilement contrôlée)

Encéphalopathie hépatique 10%

Carcinome hépatocellulaire 0,5%

Transplantation hépatique 9%

Décès 19%

587 malades, 28 centres, suivi médian 6 ans



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

MVPS : Évolution/Complications
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• Etat associé sévère

• Ascite

• Age

• Bilirubine

• Albumine 

• Créatinine



• Prophylaxie de la rupture de varices : 

✓ Primaire : -bloquant ou ligature

MVPS : traitement

De Franchis, J Hepatol 2022



Maladies vasculaires du foie et hypertension portale

Endoscopie 

2 ans plus tard

Maladies vasculaires du foie et signes d’hypertension portale

Pas de varice Petites varices

-bloq ou traitement 

endoscopique

EOGD

Grandes varices

Endoscopie 

1 an plus tard

EASL guidelines 2025



Moga et al. Hepatology 2025

MVPS : l’élasticité de la rate peut éviter des 

endoscopies



MVPS : l’élasticité de la rate peut éviter des 

endoscopies

Moga et al. Hepatology 2025

• Endoscopie évitées :
➔ 21 à 38%

• Varices à haut risque 

manquées ➔ < 5%



• Prophylaxie de la rupture de varices : 

✓ Primaire : -bloquant ou ligature

✓ Secondaire : -bloquant et ligature

• Anticoagulation ?

MVPS : traitement

De Franchis, J Hepatol 2022



APIS : Apixaban for IntrahePatic Non 

CIrrhotic Portal HypertenSion

Apixaban 2.5 mg x 2/j

N=83 

Critère de jugement : survenue ou extension 

de thrombose du système porte

100% inclusions atteint ; résultats fin 2026

2 ans

Placebo

N=83 



APIS : courbe d’inclusion

Suivi des inclusions



• Prophylaxie de la rupture de varices : 

✓ Primaire : -bloquant ou ligature

✓ Secondaire : -bloquant et ligature

• Anticoagulation ?

• Diurétiques si ascite

• Rarement : TIPSS ou transplantation hépatique

MVPS : traitement

De Franchis, J Hepatol 2022



TIPS & MVPS
41 TIPS pour complication de MVPS

60 % : hémorragie digestive récidivante 40 % : ascite réfractaire

Décès précoce Récidive 

hémorragique
Pas de récidive

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 réfractaire

N
o
m

b
re

 d
e
 p

a
ti
e
n
ts

Décès Ascite persistante Plus d’ascite

Bissonnette et al., Hepatology 2016



TIPS & MVPS

Bissonnette et al., Hepatology 2016

41 TIPS pour complication de MVPS

60 % : hémorragie digestive récidivante 40 % : ascite réfractaire

80 %
Etat associé sévère

Indication : ascite

Créatininémie > 100 µmol/L



Transplantation hépatique & MVPS

Magaz et al., Transplantation 2023

Patients transplantés pour 

MVPS
n = 79

Ascite réfractaire 30 %

Encéphalopathie hépatique 20 %

Syndrome hépatopulmonaire 16 %

Insuffisance hépatique 10 %

Indication de transplantation 

pulmonaire combinée 
10 %

Autres 14 %

Etat associé sévère ↗ bilirubinémie Créatininémie > 100 µmol/L
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82 % 81 %

69 %



Conclusion : la MVPS en pratique

✓ Recouvre : HNR, VPO, HTP idiopathique

✓ Contraste entre HTP et :

• Pas d’insuffisance hépatique

• Élasticité basse

• Pas de cause de maladie du foie

✓ Biopsie essentielle

✓ Complications : rupture varices ; thrombose porte



Networks for vascular liver diseases
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Team “vessels in liver 

diseases”

Hepatology unit, Beaujon Hospital

Reference center for vascular liver diseases

Get these slides there: 

http://www.rautoulab.com/




MVPS : l’élasticité de la rate peut éviter des 

endoscopies

Moga et al. submitted



Maladie vasculaire porto-sinusoïdale

• TIPS

• Transplantation



TIPS pour hémorragie digestive

Traité avec 

succès par 

révision du TIPS
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TIPS pour ascite réfractaire
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Survie post-TIPS

Score  MELD médian au TIPS des patients décédés: 12 ± 3

Survie post-TIPS

Score  MELD médian au TIPS des patients décédés: 12 ± 3

Bissonnette et al. Hepatology 2016

Créatininémie < 100 µmol/L et/ou pas de comorbidité

Créatininémie > 100 µmol/L et comorbidité

Créatininémie > 100 

µmol/L et comorbidité

Autres
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Bissonnette et al. Hepatology 2016



Maladie vasculaire porto-sinusoïdale

Héloïse Giudicelli 

• TIPS

• Transplantation
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Patients

at risk
79 52 46 40 33 29

0            1            2           3           4            5           Years0                               1                               2                               3                            4                              5 Years after LT

Maladie vasculaire porto-sinusoïdale : TH

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

69%

Facteurs de risque de mortalité post-TH : 

- Créatininémie > 100 %mol/L

- Atteinte associée sévère

- Bilirubinémie élevée 



Hypertension artérielle pulmonaire 

PSVD
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