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Maladies vasculaires du foie



L’anticoagulation est systématique : 

A. en cas de thrombose porte récente sur cirrhose

B. en cas de thrombose porte chronique sur cirrhose

C. en cas de thrombose porte récente sans cirrhose

D. en cas de thrombose porte chronique sans 

cirrhose

E. en cas de syndrome de Budd-Chiari
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Y a t’il une cirrhose ?

Hypertension portale + insuffisance hépatique

+ cause potentielle de cirrhose



Hypertension portale

+ contours bosselés du foie

Y a t’il une cirrhose ?

Elasticité hépatique 

Fibroscan®



<10 kPa 10-15 kPa >15 kPa

Exclusion ProbablePossible

Dépistage : Fibroscan foie x 2

De Franchis, J Hepatol 2015

Y a t’il une cirrhose ?

Elasticité hépatique 

Fibroscan®
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Thrombose porte sur cirrhose

• Bilan de thrombophilie : intérêt non clair

• Anticoagulation : 

✓ si récent (< 6 mois) et >50% occlusion, ou

✓ si symptomatique, ou

✓ si candidat potentiel à la greffe (qq soit degré 

occlusion)

• Infarctus mésentérique, possible mais rare
De Franchis et al., J Hepatol 2022
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Facteurs de risques de thromboses 
veineuses digestives primitives

• Au moins un 84% 67%

• Multiples 46% 18%

• Facteur local 5%* 21%

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

SBC TVP

* 38% d’entre eux avec facteur général surajouté



Turon

2014

(n=209)

Bureau 

2016

(n=79)

Poisson 

2017

(n=312)

Facteur local 23% 16% 6%

Facteur général 50% 34% 69%

Idiopathique 31% 49% 33%

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

Facteurs de risques de thromboses veineuses 

digestives primitives

• Chir. abdo

• Infection abdo.

• Trauma abdo.

• Pancréatite / MICI



Turon, J Hepatol 2014; Bureau, J Hepatol 2016; Poisson, J Hepatol 2017
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Barcelone + Toulouse + 

Clichy (n=600)

Syndrôme myéloprolifératif % 27%

Facteur II Leiden 4%

Facteur V Leiden 4%

Prot. C basse 5%

Prot. S basse 5%

SAPL % 7%

Autre (HPN, Behcet, …) % 7%

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

Facteurs de risque généraux



20-30%

55-65%

3%

Absent

CALR

2%

Hauteur de rate  16 cm 

et Pqts > 200x109/L

Non muté

BOM

Hauteur de rate < 16 cm 

ou Pqts ≤ 200x109/L

Discuter BOM

Présent

SMP

Pas de 

SMP

Thromboses veineuses digestives primitives

muté

Poisson, J Hepatol 2017

Collab: F Turon & JC Garcia-Pagan

JAK2V617F



MPN treatment and BCS/PVT outcome

Budd-Chiari syndrome

(n=46)

Portal vein thrombosis

(n=63)

Major events: vascular events (new thrombosis, hemorrhage) 

or liver-related events (refractory ascites, hepato renal 

syndrome, encephalopathy and transplantation)

Major events

(N=33 )

Major events

(N=26 )

Independent prognostic factor: absence of 

cytoreductive therapy after BCS/PVT diagnosis

Chagneau-Derrode, AASLD 2013



Turon, J Hepatol 2014; Bureau, J Hepatol 2016; Poisson, J Hepatol 2017
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TVP aiguë non 
compliquée

Dleur abdo
Inflam. System. 

Thrombose porte : symptômes 



Thrombose porte : diagnostic

• Echo-Doppler :

• Scanner injecté 4 temps ++

Berzigotti A, Nat Rev Gastroenterol Hepatol. 2014

- Absence de flux porte

- Thrombus hyperéchogène

- Diagnostic

- Extension

- Complication

- Facteur local



Sans injection

Thrombose porte aiguë
Temps portal

Pas de collatérale Plessier, J Hepatol 2012

Plessier, Hepatology 2009



Traitement de la thrombose porte aiguë 
primitive

Tronc porte

V. splénique

V. Mes. Sup. 

Plessier, Hepatology 2009

• Prévient extension/récidive

• Recanalisation chez 40% si 

débuté en aigu (6 à 12 mois)

•Ne semble pas  risque ni 

sévérité des hémorragies



TVP aiguë non 
compliquée

Dleur abdo
Inflam. System. 

Thrombose porte : symptômes 
TVP chronique

Hémorragie
Encéphalopathie

Cholangiopathie



Thrombose porte chronique



Traitement de la TVP chronique

PHRC national RIPORT 

➔ Rivaroxaban 15 mg/j

Facteur de risque de thrombose fort ? 

(SMP, SAPL, ATCD perso ou familial)

non oui

AVK, INR 2-3 ou 

Xarelto 20 mg/j

Plessier et al, NEJM Evidence 20202



Bras Xarelto : 0 évènement 

soit un taux d’incidence 

0/100 PA

Bras contrôle : 10 

évènements soit un taux 

d’incidence

19,7/100 PA [7,5 - 31,9]

• 3 phlébites 

• 3 embolies pulmonaires

• 4 thromboses 

splanchniques

Suivi médian 11.8 mois (95% 

IC [8.8-13.2]

Survie sans thrombose



Valeur des d-dimères à M1 sans anticoagulants

D-Dimer > 500 ng/mL associé à récidive de thrombose (HR=7.78 [1.49-40.67]) 

• 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 M 1> 500 ng/mL 

D-dimer M1 < 500 ng/mL 



Ischémie 
intestinale

Thrombose porte : complications

Douleur, Ascite
Choc



Ischémie intestinale aiguë (n=67)

Nécrose transmurale

(n=23)
Pas de nécrose 

transmurale (n=44)

Nuzzo, Am J Gastro 2017

artérielle 2/3 

veineuse 1/3

Identification de nécrose intestinale



Nuzzo, Am J Gastro 2018

Traitement ischémie mésentérique

• Anticoagulation

• Anti-agrégation (artérielle)

• Antibiotiques oraux 
(genta 80 mg/j ; metronidazole 1,5 g/j)

Ischémie mésentérique (n=67)

Antibiotiques oraux

Pas d’antibiotiques oraux
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Identification de nécrose intestinale

Elkrief, Liv Int 2013; Nuzzo, Am J Gastro 2017

• Anse intestinale dilatée

• Lactates > 2 mmol/L

• Défaillance d’Organe
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1 facteur

2 facteurs

3 facteurs

Suivi  (jours)
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Aiguë sur chronique Chronique

SBC primitif : scénario habituel



SBC primitif : caractéristiques cliniques

Murad et al. Ann Intern Med 2009

Ascite 83 %

Douleurs abdominales 61%

Encéphalopathie hépatique 9%

Hémorragie digestive 5%

Hépatomégalie 67 %

Splénomégalie 52 %

Varices œsophagiennes 58%

Y penser devant toute maladie aigue ou 

chronique du foie → écho-doppler



SBC primitif : traitement

Plessier, Hepatology 2006

de Franchis, J Hepatol 2015

Anticoagulation
Ttt médical

TIPS

Angioplastie



TIPS Veines hépatiques

Veine porte



SBC primitif : traitement

Plessier, Hepatology 2006

de Franchis, J Hepatol 2022

Anticoagulation
Ttt médical

TIPS

Transplantation

Angioplastie



SBC primitif : évolution
157 patients

Suivi : 50 mois26% décès

10% transplantation

30% TIPS

29% médical

Seijo, Hepatology 2013

5% angioplastie
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Concernant les maladies des petits vaisseaux du foie: 

A. La maladie vasculaire porto-sinusoïdale survient 
dans les semaines après une greffe de moelle

B. Le syndrome d’obstruction sinusoïdale survient 
dans les semaines après une greffe de moelle

C. Le syndrome d’obstruction sinusoïdale peut être 
traité par anticoagulants

D. Le syndrome d’obstruction sinusoïdale est traité 
par defibrotide



Maladies des petits vaisseaux hépatiques

Veine centro-

lobulaire

Espace 

porte

MVO / SOS
(maladie veino-occlusive / 

syndrome d’obstruction sinusoïdale)

Sinusoïdes

VPO (veinopathie portale 

oblitérante)

HNR (hyperplasie 

nodulaire régénérative)

« Maladie vasculaire 

porto-sinusoïdale »



Cellules endothéliales sinusoïdales (CES)

CEF

Sinusoïde 

normal
Hepatocytes

SOS / MVO : mécanisme

Atteinte des 

CES - Conditionnement de 

greffe de moelle : busulfan, 

cyclophosphamide, 

irradiation, … 

- Chimiothérapies : 

oxaliplatine

- Immunosuppresseurs : 

Azathioprine, 6-Thioguanine

- Tisanes

DeLeve et al., Hepatology, 2009



Cellules endothéliales sinusoïdales (CES)

CEF

Sinusoïde 

normal
Hepatocytes

Embolisation

de GR

Dépôt de fibrine 

+ coagulation

Atteinte des 

CES

SOS / MVO : mécanisme



SOS / MVO : clinique

• Dans les semaines après greffe de moelle

✓ Ictère

✓ Hépatomégalie ou hépatalgie

✓ Prise poids

• Dysfonction hépatique post-opératoire

Soubrane et al., Ann Surg 2010

DeLeve et al., Hepatology 2009



SOS / MVO : prophylaxie

• Identifier les malades à risque de SOS

– ATCD de maladie du foie (hépatite C)

– ATCD de greffe de moelle / irradiation

– ATCD SOS / MVO

• Adaptation du conditionnement

– Éviter busulfan, cyclophosphamide

– Irradiation corporelle totale < 10 Grays



SOS / MVO : traitement

• Traitement de la surcharge hydrosodée

– Diurétiques, paracentèses

• Prévention des toxicités hépatiques et 

rénales

• Pour les formes sévères : 

– Réanimation

– Defibrotide Mohty, EBMT 2023



Conclusion (1)

• Thrombose porte sur cirrhose :

- Anticoagulation si récent ou idée de greffe

• Thrombose porte primitive :

- cause générale ou facteur local

- risque : ischémie mésentérique

• Syndrome de Budd-Chiari : 

- rare, mais y penser tout le temps

- traitement : stratégie pas-à-pas



Conclusion (2)

• Maladie vasculaire porto-sinusoidale: 
- perturbations inexpliquées des tests hépatiques

- hypertension portale

• SOS/MVO :
- Post-greffe de moelle : ictère, ascite, hépatomégalie

- En post-opératoire de métastase hépatique : 

dysfonction hépatique



L’anticoagulation est systématique : 

A. en cas de thrombose porte récente sur cirrhose

B. en cas de thrombose porte chronique sur cirrhose

C. en cas de thrombose porte récente sans cirrhose

D. en cas de thrombose porte chronique sans 

cirrhose

E. en cas de syndrome de Budd-Chiari

Réponses : (A) C (D) E



Concernant les maladies des petits vaisseaux du foie: 

A. La maladie vasculaire porto-sinusoïdale survient 
dans les semaines après une greffe de moelle

B. Le syndrome d’obstruction sinusoïdale survient 
dans les semaines après une greffe de moelle

C. Le syndrome d’obstruction sinusoïdale peut être 
traité par anticoagulants

D. Le syndrome d’obstruction sinusoïdale est traité 
par defibrotide

Réponses : B D
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