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Thrombose 
porte

Thromboses splanchniques
Syndrome de 

Budd-Chiari



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
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Facteurs de risques de thromboses veineuses 
digestives primitives
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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, CMV, …) % 7%

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

Facteurs de risque généraux



Popu. générale NMP

Budd-Chiari (/105) 0.1 1200
Thrombose porte

primitive (/105)
4 6100

NMP et thromboses veineuses digestives

Elkrief L et al., Lancet Gastroenterol Hepatol. 2024



20-30%

55-65%

3%

Absent

CALR

2%

Hauteur de rate ³ 16 cm 
et Pqts > 200x109/L

Non muté

BOM

Hauteur de rate < 16 cm 
ou Pqts ≤ 200x109/L

Discuter BOM
Discuter du NGS

Présent

NMP

Pas de 
NMP

Thromboses veineuses digestives primitives

muté

Poisson, et al. J Hepatol 2017
Magaz, et al. J Hepatol 2021

JAK2V617F



28/74: high molecular variants (involved in myeloid disorders)
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Magaz, et al. J Hepatol 2021

Apport du NGS : récidive de thrombose
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Malades avec NMP et thrombose splanchnique

• Endpoint: evolution vers myélofibrose, leucémie aiguë, ou décès
• High risk: JAK2V617F > 50% ou présence de mutation chromatin/spliceosome/TP53

Cohorte test (n=80) Cohorte de validation (n=30)

Apport du NGS : évolution du NMP

Debureaux, Blood advances 2021



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



Barcelone + Toulouse + 
Clichy (n=600)

Syndrôme myéloprolifératif % 27%
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Facteurs de risque généraux
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Décès Thrombose veineuse Complications hépatiques Hémorragies 0.41 (0.14-1.15)

Taux d’incidence pour 100 patients année

Eculizumab Pas d'éculizumab

IRR 0.30 (0.10 -  0.92)

0.22 (0.07-0.64)

0.43 (0.13-1.41)
0.41 (0.14-1.15)

Plessier et al, Am J Hematol 2022

Impact de l’éculizumab
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Thrombose 
porte
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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



Traitement de la thrombose porte 
récente/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)



TVP aiguë non 
compliquée

Dleur abdo
Inflam. System. 

Thrombose porte : symptômes 

Plessier, Hepatology 2009

TVP chronique

Hémorragie
Encéphalopathie

Cholangiopathie



Thrombose porte chronique



Traitement de la TVP chronique

PHRC national RIPORT 
è 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



Syndrome de 
Budd-Chiari

Maladies vasculaires du foie



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%



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

Anticoagulation
Ttt médical

TIPS

Angioplastie

Elkrief, et al. JHEP Rep 2023



TIPS Veines hépatiques

Veine porte



SBC primitif : traitement

Elkrief, et al. JHEP Rep 2023

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



Conclusion : thromboses porte primitive

ü Bilan de thrombose systématique immédiat
ü Traiter la cause influence l’évolution : HPN, SMP
ü Thrombose porte récente : 6 à 12 mois d’AC
ü Thrombose porte chronique : 

• Facteur de risque fort è AC au long cours
• Pas de facteur de risque fort è Rivaroxaban 15mg/j

• D dimers < 500 ng/mL : peu de risque de récidive
Elkrief, et al.; Lancet Lancet Gastroenterol Hepatol. 2024; Elkrief, et al. JHEP Rep 2023 

De Franchis et al., J Hepatol 2022; Plessier et al, NEJM Evidence 2022



Conclusion : syndrome de Budd-Chiari

ü Bilan de thrombose systématique immédiat
ü Traiter la cause influence l’évolution : HPN, SMP
ü Anticoagulation au long cours
ü Stratégie pas à pas (médical, TIPS, transplantation)

Elkrief, et al. JHEP Rep 2023; De Franchis et al., J Hepatol 2022



Inserm U1149 www.rautoulab.com/ 
Team “vessels in liver diseases”

Hepatology unit, Beaujon Hospital
Reference center for vascular liver diseases

Get these slides there: 

http://www.rautoulab.com/
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• Suivi médian : 30.32 mois [29.83-35.88]
• Hémorragies majeures : 3 hémorragies sévères sur rupture de 

varices oesophagiennes

  Taux d’incidence pour 100 PA [IC 
95%]

Exposition aux AODs 1.02 [0.00 – 2.43]
Non exposé à un traitement 
anticoagulant 1.23 [0.00 – 3.64]

Complications majeures

Plessier et al, NEJM Evidence 20202


