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Maladie vasculaire porto-
sinusoïdale (MVPS)



Maladie vasculaire porto-sinusoïdale

• Quand la suspecter ?

• 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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Patients avec signes d’HTP

155 MVPS, 273 cirrhose

Elkrief*, Lazareth*, et al., Hepatology 2021

MVPS : élasticité hépatique

Alcool VHC NAFLDTest Valid. 

MVPS Cirrhose



428 patients

(273 cirrhose, 155 MVPS)

LSM< 10 kPa

MVPS = 108/117 

VPP 92%

LSM 10 to 20 kPa

MVPS (n=39)

Cirrhose (n=87)

LSM >20 kPa

Cirrhose = 177/185 
VPN 96%

Biopsie 

hépatique

Faible probabilité 

de MVPS

Elkrief*, Lazareth* et al., Hepatology 2021; De Franchis, et al. J Hepatol 2022

MVPS : élasticité hépatique

Envisager une biopsie 

hépatique si pas de cause 

de cirrhose ou FR de MVPS
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Valainathan et al., Hepatology 2022

Cirrhose (n=100) MVPS (n=50)

MVPS : intérêt du scanner

Pas d’atrophie 

du segment IV

Surface lisse 

du foie

Appariement 

sur ascite

Spé > 90% pour le diagnostic de MVPS 

chez les patients avec signes d’hypertension portale
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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
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Drilhon et al; ILC 2020

Gradient porto-cave : MVPS vs. cirrhose

(n=104) (n=605)

Patients avec signes 

d’hypertension portale
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MVPS : quand suspecter ?
Age moyen (ans) 40 à 50

Anomalies bilan hépatique 90 %
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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%
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Guido, Liv Int 2016; Barge, Liv Int 2016

Altérations des tests hépatiques non 

expliquées (n=1242)

MVPS

Maladie porto-sinusoïdale : manifestations



Maladie porto-sinusoïdale : manifestations

Similar in Magaz*, Giudicelli-Lett* et al. revised



Elkrief & Rautou, Liv Int 2016

HTP

BH normal ou 
anomalies 
modérées

Asymptomatique

Insuffisance 

hépatique

Maladie porto-sinusoïdale : manifestations

Elkrief & Rautou, Liv Int 2016



Elkrief & Rautou, Liv Int 2016

HTP

BH normal ou 
anomalies 
modérées

Asymptomatique

Insuffisance 

hépatique

?

Maladie porto-sinusoïdale : manifestations



Maladie vasculaire porto-sinusoïdale

• Quand la suspecter ?

• Evolution et traitement



Magaz*, Giudicelli-Lett* et al. revised

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. revised

MVPS : Évolution/Complications
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• Etat associé sévère

• Ascite

• Age

• Bilirubine

• Albumine 

• Créatinine



Maladies vasculaires du foie et hypertension portale

Next endoscopy 

2 yrs later

Vascular liver disease and any sign of portal hypertension

No varice Small varices

NSBB or endoscopic 

treatment 

Upper GI endoscopy

Large varices

Next endoscopy 

1 yr later

EASL guidelines 2024



Moga et al. Hepatology 2024

MVPS : l’élasticité de la rate peut éviter des 

endoscopies



MVPS : l’élasticité de la rate peut éviter des 

endoscopies

Moga et al. Hepatology 2024

• Endoscopie évitées :
 21 à 38%

• Varices à haut risque 

manquées  < 5%
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Valérie Mc Lin

Virginia Hernandez-Gea

Dhiraj Tripathi

Pierre-E. Rautou

Lucile Moga

Sarwa Darwish-Murad

Juan-C. Garcia-Pagan

Walter Ageno

Maria Guido

Valérie Vilgrain

EASL CPG 2024: panel members



71 

questions

EASL CPG on Vascular liver diseases

• Aetiological factors in Budd-Chiari syndrome or portal vein thrombosis

• Primary Budd-Chiari syndrome

• Recent portal vein thrombosis without cirrhosis 

• Chronic portal vein thrombosis / portal cavernoma without cirrhosis 

• Portal vein thrombosis with cirrhosis 

• Porto-sinusoidal vascular liver disorder

• Non-obstructive sinusoidal dilatation and peliosis

• Sinusoidal obstruction syndrome 

• Aneurysms of splanchnic arteries

• Hepatic arterio-venous fistula 
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Features suggesting a 
normal liver

Features suggesting 
PSVD

Features suggesting  
cirrhosis 

Clinical 
features

No risk factor for 
cirrhosis

Presence of systemic or 
local risk factor for 

thrombosis

No risk factor for 
cirrhosis

Extrahepatic condition 
associated with PSVD 

At least one cause for 
cirrhosis

CT scan Smooth liver surface
Normal segment IV

Smooth liver surface
Normal or enlarged 

segment IV

Nodular liver surface
Segment IV atrophy

Liver stiffness 
measurement

< 7 kPa < 20 kPa
(typically 7 to 14 kPa)

> 20 kPa

Liver biopsy 
not necessary

Consider liver 
biopsy 

Liver biopsy 
not necessary

Elkrief et al. Lancet Gastroenterol Hepatol In Press

Quand faire une biopsie ?
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“Anticoagulation can be 

considered to prevent 

thrombosis recurrence”

Major and permanent prothrombotic risk factor? 

No Yes

“Long term 

anticoagulation 

recommended”

Anticoagulation in chronic PVT without cirrhosis

Active cancer

Myeloproliferative neoplasm

Homozygous factor II or V mutation

Antiphospholipid syndrome

Paroxysmal nocturnal hemoglobinuria 

Behcet disease

DOAC might be preferred over VKA to 

facilitate adherence and improve safety

Extension of thrombosis and levels of 

Factor VIII or of D-dimers may help

EASL guidelines 2024



Recanalisation portale et cavernome

Preventive portal vein recanalization 

with or without TIPS cannot generally 

be recommended

Refractory complications of portal hypertension or

portal cavernoma cholangiopathy

No

Refer to expert centers for 

endovascular portal vein 

recanalization with or without TIPS

Yes

EASL guidelines 2024



Cholangiopathie portale

No endoscopic or 

radiological therapy 

Portal cavernoma cholangiopathy

No symptom

Ursodeoxycholic acid ±

Endoscopic or radiological 

biliary stenting ±

Portal vein recanalization

Symptoms

EASL guidelines 2024
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« Thrombose porte » sur cirrhose

Driever et al., Hepatology 2022



Potential 

candidate for LT

screening / 6 mo

PVT
(whatever extension)

Anticoagulation “because it may reduce morbidity and mortality” 

Progression

TIPS

Non LT candidate

Portal vein thrombosis (PVT) with cirrhosis

Stop anticoag.

PVT ≥ 50% 

portal trunk

PVT < 50% portal 

trunk

± SMV extension

EASL guidelines 2024



Portal vein thrombosis (PVT) with cirrhosis

• Work-up for risk factors for thrombosis: not recommended

• Type of anticoagulant: 

 Child-Pugh A or B: DOACs can be recommended

 Child Pugh C : DOACs not recommended

• Anticoagulant after LT:

No anticoagulation

??

EASL guidelines 2024



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



EASL guidelines 2024

Conclusion : thromboses porte sur cirrhose

• Pas de bilan de thrombophilie

• Anticoagulation : 

 Recommandée si candidat potentiel à la greffe

 Possible si non candidat à la greffe



Conclusion : thromboses porte primitive

 Bilan de thrombose systématique immédiat

 Traiter la cause influence l’évolution : HPN, SMP

 Thrombose porte chronique : 

• Facteur de risque fort  AC au long cours

• Pas de facteur de risque fort 

 envisager Rivaroxaban 15 mg/j

EASL guidelines 2024

Plessier et al, NEJM Evidence 2022



Networks for vascular liver diseases

crmvf.foie@bjn.aphp.fr
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European vascular liver diseases network

EURO-VALDI-NET

Main Proposer:   Pierre-Emmanuel Rautou

Writing group:

Laure Elkrief Virginia Hernandez-Gea

Andréa de Gottardi Dominique Valla

Start Date: 01/11/2024
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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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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®



Potential 

candidate for LT

screening / 6 mo

PVT
(whatever extension)

Anticoagulation until LT

No  

recanalization TIPS

Current indications for anticoagulants in cirrhosis

LT, liver transplantation; PVT, portal vein thrombosis De Franchis et al, J Hepatol 2022



PVT is associated with worse post-LT outcome

Zanetto et al. Transpl Int 2018

Goal of anticoagulation: 

facilitate adequate portal 

anastomosis

De Franchis et al, J Hepatol 2022
No PVT PVT1 year mortality



Potential 

candidate for LT

screening / 6 mo

PVT
(whatever extension)

Anticoagulation (minimum 6 mo after recanalization or until LT)

No  

recanalization TIPS

Current indications for anticoagulants in cirrhosis

Non LT candidate

- Recent PVT: > 50% 

portal trunk, or

- Symptomatic PVT

< 50% portal trunk

Follow-up 1-3 mo:

extension

LT, liver transplantation; 

PVT, portal vein thrombosis Elkrief* Payancé* et al.; J HEP REP 2023; De Franchis et al, J Hepatol 2022



Current indications for anticoagulants in cirrhosis

De Franchis et al, J Hepatol 2022

“Anticoagulation should not be discouraged in patients with cirrhosis and an approved 

indication for anticoagulation, since anticoagulation may reduce liver-related outcomes 

in patients with and without portal vein thrombosis and may improve overall survival.” 



Safety of anticoagulants in cirrhosis

Loffredo, Gastroenterology 2017

LMWH/VKA No anticoagulant

Francoz, 2005 19 10

Garcovich, 2011 15 15

Senzolo, 2012 35 21

Cai, 2013 5 6

Chung, 2014 14 14

Risso, 2014 50 20

Chen, 2015 30 36

Wang, 2016 31 33

TOTAL 199 155



Major or minor bleedings

Loffredo, Gastroenterology 2017

Anticoag.No anticoag.

11%

Not significant

11%

6 studies; 257 patients

0%

20%

40%

60%

80%

100%



Portal hypertension related bleeding

Loffredo, Gastroenterology 2017

Anticoag.No anticoag.

12%

P=0.04

2%

4 studies; 158 patients
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0%
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60%
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Efficacy of anticoagulation

Portal vein thrombosis

Extension Recanalization

Anticoag.No anticoag.

71%

P<0.0001

0%

20%

40%

60%

80%

100%

Anticoag.No anticoag.

33%

9%

P<0.0001

42%



Villa et al. Gastroenterology 2012. Enoxaparin 4.000 UI/d, for 12 mo.

Anticoagulants in cirrhosis improve outcome

SurvivalLiver decompensation

Enoxaparin

Enoxaparin

Control

Control
Control

Enoxaparin

PVT



Sub-hazard ratio adjusted (aSHR) by age at diagnosis, etiology, Child, thrombosis extension and localization and variceal prophylaxis

IPD meta-analysis

5 studies, 500 patients, Anticoagulants: 9.1 mths. F-up: 26 mo

Competing risk model with LT A Guerrero et al. J Hepatol 2023

Anticoagulants in cirrhosis improve outcome
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What kind of anticoagulants in cirrhosis?

Start using 

LMWH

LMWH VKA

Challenging 

monitoring if INR ↑ 

Solid data

DOACs

De Franchis et al, J Hepatol 2022



Violi, Hepatol Comm. 2020

VKA vs. DOACs in patients with cirrhosis and 

atrial fibrillation

Intagliata, Gastroenterology, 2021

Major bleeding events

Favors DOACs Favors VKA Favors DOACs



References Number of 

patients

Bleeding risk Recanalization

Koh et al. 2022 N=551 DOAC = VKA DOAC > VKA

Chen et al. N= 3479 DOAC = VKA DOACs > traditional 

anticoagulants

Ng et al. 

Hepatology Int 2021

N=527 DOAC = VKA DOACs > LMWH > VKA

Mohan et al. 

Ann Gastr 2020

N=648 DOAC = VKA DOACs > VKA > LMWH 

> no treatment

Valeriani et al. 

Thromb H. 2021

N=1475 Anticoagulation > no 

treatment

VKA vs DOACs in patients with cirrhosis and PVT

Rautou & Caldwell & Villa, CGH 2023



Steffel, Eur Heart J 2018

• Child A: no concern

• Child B or creatinine clearance < 30 ml/min: used with caution 

• Child C: do not use

Safety of DOACs according to cirrhosis severity

De Franchis et al, J Hepatol 2022; EASL CPG guidelines 2022 on bleeding & coagulation





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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Bissonnette et al. Hepatology 2016



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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(%
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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 
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Cirr
hosis

0

1

2

3

P
at

ie
n

ts
 a

ve
c 

h
yp

er
te

n
si

o
n

 p
o

rt
o

-p
u

lm
o

n
ai

re
 (

%
)

Hypertension 

portopulmonaire

(n=104) (n=605)

NS


