
Maladies Vasculaires du Foie : 
les résultats du réseau Français en 2024

Alix Riescher-Tuczkiewicz
Inserm U1149, Centre de recherche sur l’inflammation, Paris

1



Conflits d’intérêt

Aucun



Plan de la présentation

1) Thrombose porte

2) Maladie vasculaire porto-sinusoïdale

4) Actualités du réseau 3

3) Shunt porto-systémique congénital



Plan de la présentation

1) Thrombose porte

2) Maladie vasculaire porto-sinusoïdale

4) Actualités du réseau 4

3) Shunt porto-systémique congénital



Thrombose porte 
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Elkrief et al. 2024

1) Revue exhaustive des connaissances sur la TVP

2) Proposition de critères d’évaluation pour les futures études cliniques

Volume 9, Issue 9, P859-883 September 2024



Thrombose porte 
Consensus pour les critères de jugement pour les études sur la TVP

Minime% lumière 
résiduelle

Partielle Complète

≥ 50% < 50% 0%

⌀ thrombus / occlusion
⌀ veine porte

Elkrief et al. Lancet Gastroenterology and Hepatology 2024

Quantification de la TVP

6

Evolution de la TVP  

PVT VALDIG criteria

Evaluation des 
changements

Catégorisation de 
l’évolution

- Tronc porte

- Veines afférentes et 

efférentes

- Apparition d’un nouveau 

thrombus

- Résolution complète

- Amélioration

- Stabilité

- Progression



Thrombose porte 
Consensus pour les critères de jugement pour les études sur la TVP 

- Classification de l’extension de la TVP

- Délais de réévaluation 

- Critères pertinents pour les études cliniques sur la TVP

Extension de la TVP

- Histoire naturelle, traitement 

- Greffe hépatique

- Rx interventionnelle

Délais de réévaluation

Elkrief et al. Lancet Gastroenterology and Hepatology 2024

Imagerie à (4-6S)-(3M)- 

6M puis tous les 6M

Délais variable selon  

- L’anticoagulation

- Les symptômes

Critères de jugement 
globaux

≠ cirrhose vs. pas de cirrhose

≠ récente vs. chronique

- Evolution du thrombus

- Evénement clinique
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Thrombose porte récente non cirrhotique
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Volume 81, Issue 3 P451-460 September 2024



Thrombose porte récente non cirrhotique

Suivi 154 patients 140 patients 

17 évènements thrombotiques 
(suivi médian 52 mois) 

Néoplasie 
abdominaleInflammationInflammation

Chirurgie 
abdominale          

Infection

Traumatisme 
abdominal

TVP

FdR de nouvelle thrombose Hazard ratio p
Facteur pro-thrombotique à haut risque 3.817 (1.303-11.180) 0.015
Anticoagulation prolongée 0.976 (0.956-0.995) 0.016
Recanalisation 0.222 (0.078-0.635) 0.005

FdR de thrombose (54%)
- Haut risque : 33%
- Bas risque : 21%



Plan de la présentation

1) Thrombose porte

2) Maladie vasculaire porto-sinusoïdale

4) Actualités du réseau 10

3) Shunt porto-systémique congénital



Maladie vasculaire porto-sinusoïdale
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2024, online ahead of print



Maladie vasculaire porto-sinusoïdale
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Moga et al. Hepatology 2024
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Cohorte de dérivation 
n = 154 dont 43% VHR

Cohorte de validation
N = 155 dont 35% VHR



Cohorte de dérivation Cohorte de validation

Endoscopie évitée 38% 21%

Varices manquées 4,5% 3,7%

Maladie vasculaire porto-sinusoïdale
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Moga et al. Hepatology 2024

Elasticité splénique ≤ 40 kPa Bilirubine sérique < 1mg/dL

ET
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Shunt porto-systémiques congénitaux 
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Volume 6, Issue 91, 10933 , Janvier 2024



Shunt porto-systémiques congénitaux 
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DIAGNOSTIC

Imagerie abdominale
Phlébographie

DÉPISTAGE, 
TRAITEMENT ET 

SURVEILLANCE DES 
COMPLICATIONS

Nodules 
hépatiques 

Hypertension 
porto-pulmonaire 

Endocrine

BILAN PRÉ 
THÉRAPEUTIQUE

Evaluation “de la tête 
aux pieds”

Test occlusion
du shunt

Imagerie

TRAITEMENT DU 
SHUNT

Occlusion du 
shunt

+/- Greffe 
hépatique

McLin et al., Jhep reports, 2024
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Actualités du réseau
APIS : Apixaban for IntrahePatic non cIrrhotic portal hypertenSion 

Apixaban 2.5 mg x 2/j
N=83 

Critère de jugement : 
survenue ou extension TVP

2 ans

Placebo
N=83 

Suivi des inclusions

100% inclusions atteints 21
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50

0
Mai 19 Déc 2023



Actualités du réseau
Vidéos
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Maladie QR 
code Maladie QR 

code
L’annonce du diagnostic 

dans les maladies rares du foie

Téloméropathie

Génétique

Maladie vasculaire porto-
sinusoïdale Pulmonaire

Hypertension portale Hématologique

Fistules porto-systémiques 
congénitales Hépatique

Thrombose veine porte 
- Parcours patient Atrésie des voies biliaires



Maladie QR 
code

Filfoie

AMVF

Association de lutte contre la 
téloméropathie

Informations pratiques sur la vie 
quotidiennes

Actualités du réseau
Informations données aux malades dans les compte rendus 
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Application « Il était une Foie »



Comité d’éthique 

DTA pour le transfert de la base MVF 

vers l’ERN Rare Liver

Inclusion dans cette base pour les 
centres qui ont un signé une 

convention avec l’APHP

Discussion avec BaMaRa pour 
joindre ces bases 

Actualités du réseau
Base de données  
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Besançon
Clermont Ferrand
Dijon
Grenoble
Lyon
Nantes
Nice
Reims
Rennes
Strasbourg
Toulouse
Tours



Merci pour votre attention

Pour récupérer les diapositives

crmvf.foie@bjn.aphp.fr
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