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Maladies vasculaires du folie

- [ Syndrome de
% Budd-Chiari

Maladies des
petits vaisseaux
du foie

\




« Maladie vasculaire porto-sinusoidale »

- Veinopathie portale obliterante
HISTOLOGIE < - HAR
- Sclérose hépatoportale
- - Fibrose portale non cirrhotique

VASCULAR LIVER DISEASE GROUP

HTP idiopathigue
HTP intrahépatique non cirrhotique CLINIQUE
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« Maladie vasculaire porto-sinusoidale »




Maladie vasculaire porto-sinusoidale

* Quand la suspecter ?
o Définition
 Etats associés

 Evolution et traitement



MVPS parmi les cirrhoses




MVPS : quand suspecter ?

Age moyen (ans) 40 a 50
Anomalies bilan hépatique 90 %
Hypertension portale/complications 70%/50%
Thrombose portale 30 a 50%
Asthénie ?

TP < 50% 15%
Elasticité hépatigue basse 90%
Surface lisse du foie et pas d'atrophie du IV 60%

Gradient porto-cave bas & collat. inter-sushépatiqgues 60% / 30%
De Gottardi et al., Lancet Gastro Hepatol 2019; De Franchis et al., J Hepatol 2022
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Y a t'il une cirrhose ?

Elasticitée hépatique
Fibroscan®

Dépistage : Fibroscan foie x 2

<10 kPa 10-15 kPa >15 kPa

l l l

Exclusion Possible Probable




PSVD: liver stiffness measurement (TE)
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MVPS : élasticité hépatique

428 patients
(273 cirrhose, 155 MVPS)

J

v
LSM< 10 kPa LSM 10 to 20 kPa
MVPS = 108/117 MVPS (n=39)
VPP 92% Cirrhose (n=87)
J, |
Biopsie Envisager une biopsie
hépatique hépatique si pas de cause

de cirrhose ou FR de MVPS

!

LSM >20 kPa

Cirrhose = 177/185
VPN 96%

Faible probabilité
de MVPS

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




MVPS : quand suspecter ?

Age moyen (ans) 40 a 50
Anomalies bilan hépatique 90 %
Hypertension portale/complications 70%/50%
Thrombose portale 30 a 50%
Asthénie ?

TP <50% 15%
Elasticité hépatigue basse 90%
Surface lisse du foie et pas d’atrophie du IV 60%

Gradient porto-cave bas & collat. inter-sushépatiqgues 60% / 30%
De Gottardi et al., Lancet Gastro Hepatol 2019; De Franchis et al., J Hepatol 2022



MVPS : Intérét du scanner

—

£ 5 Different imaging
pattern at CT scan

50 patients
with PSVD

Matched o i}
ascites ﬂ‘ ¢

100 patients
with cirrhosis

PSVD Cirrhosis

Valainathan et al. Hepatology 2022




Cirrhose

MVPS : Intérét du scanner




MVPS : Intérét du scanner

| ~ Cirrhose
Pas d’atrophie du Score de nodularité

segment IV <25 ‘
MVPS

Spé > 90% pour le diagnostic de MVPS
chez les patients avec signes d’hypertension portale

Valainathan et al. Hepatology 2022



MVPS : quand suspecter ?

Age moyen (ans) 40 a 50
Anomalies bilan hépatique 90 %
Hypertension portale/complications 70%/50%
Thrombose portale 30 a 50%
Asthénie ?

TP <50% 15%
Elasticité hépatigue 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



Collatérales veineuses inter-sushepatiques

Cirrhose : 3% MVPS : 30 a 50%

:

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



Gradient porto-cave : MVPS vs. cirrhose
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Hémodynamique hépatigue : cirrhose

Portal Pressure =
20 mm Hg

VCI

Hepatic Vein

Wedge hepatic
pressure = 20 mm Hg

Free Hepatic pressure
=2 mm Hg —




Hémodynamique hépatique : MVPS

Portal Pressure =
VCl

Hepatic Vein

Wedge hepatic ‘
pressure =5 mmHg | |

HVPG = 5-2 = 3mm i—lg Sinusoidal pressure = 5§ mm Hg

Free Hepatic pressure
=2 mm Hg —_




MVPS : quand suspecter ?
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Maladie porto-sinusoidale : manifestations

Altérations des tests hépatigues non
expliguées (n=1242)

Guido, Liv Int 2016; Barge, Liv Int 2016



Maladie porto-sinusoidale : manifestations

Insuffisance
hépatique

Elkrief & Rautou, Liv Int 2016



Maladie porto-sinusoidale : manifestations

Insuffisance
hépatique

BH normal ou
anomalies
modeérées

Asymptomatique

Elkrief & Rautou, Liv Int 2016




Maladie vasculaire porto-sinusoidale

* Quand la suspecter ?
o Définition
 Etats associés

 Evolution et traitement



Maladie vasculaire porto-sinusoidale :

définition

Biopsie :
> 20 mm @ 1,Sl.g.ne
sans cirrhose specifique




Signes cliniques speécifiques dHTP

v’ Varices gastriques, cesophagiennes ou ectopiques
v Hémorragie liée a I'hypertension portale

v’ Collatérales porto-systémiques en imagerie

De Gottardi et al., Lancet Gastro Hepatol 2019; De Franchis et al., J Hepatol 2022



Signes histologiques spécifigues de MVPS




Signes histologiques spécifiques

* Veinopathie portale oblitérante

néerative

« Hyperplasie nodqlalre reg
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Signes histologiques spécifigues de MVPS

* Veinopathie portale oblitérante
» Hyperplasie nodulaire regénérative

* Fibrose/Cirrhose septale incomplete



Maladie vasculaire porto-sinusoidale :

définition
Biopsie 1 Signe
> 20 mm ~J
sans cirrhose spécifique
Biopsie : = —
> 20 mm 1 signe cllnlqug non specmqqe_ et
- 1 signe histologique non spécifique
sans cirrhose




Signes cliniques non specifiqgues dHTP

* Ascite
« Plaguettes < 150°000/mm?3

« Hauteur de rate > 13 cm



Signes histologiques non spécifigues de MVPS

 Anomalies des espaces portes
* Modification de 'architecture

e Dilatation sinusoidale non zonale

* Fibrose perisinusoidale Iégere



Maladie vasculaire porto-sinusoidale

* Quand la suspecter ?
« Deéfinition
« Etats associés

 Evolution et traitement



Maladie porto-sinusoidale : états associes

Etats prothrombotigues +++
Maladies de systeme / hématologiques ++
Infections (VIH, bilharziose) ++
Exposition a toxiques / médicaments +
Congeénital +
Hyperarterialisation hépatique +
Vielllissement 2%
Pas de cause +++

Cotte et al. J Hepatol 2011 Cazals-Hatem et al. J Hepatol 2011



Maladie vasculaire porto-sinusoidale

* Quand la suspecter ?
« Deéfinition
« Etats associés

 Evolution et traitement



Maladie vasculaire porto-sinusoidale :

Evolution/Complications

Hémorragie digestive

23% a 5 ans
(malgré prophylaxie)

Thrombose porte

33% a 5 ans

Ascite 26% (lors d’hémorragies et
facilement contrblée)

Encéphalopathie hépatique 7%

Carcinome hépatocellulaire 0%

69 malades suivis 7 ans

Siramolpiwat et al. Hepatology 2014



Evolution des MVPS : HTP
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Décompensation hépatique (%)
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Signes spécifiques dHTP
(n=49)

log-rank P = .002
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Woran, Clinical Gastroenterol Hepatol, 2020

9 Suivi (années)



MVPS : traitement

* Prophylaxie de la rupture de varices :
v Primaire : B-bloquant ou ligature
v' Secondaire : B-bloquant et ligature

* Anticoagulation ?

De Franchis, J Hepatol 2022



APIS : Apixaban for IntrahePatic Non

Clrrhotic Portal HypertenSion

Apixaban 2.5 mg x 2/ Placebo
N=83 N=83
| |
v
2 ans
v
Critere de jugement : survenue ou extension

/--Y""MVF de thrombose du systeme porte
Inclusion en cours : 111/166 ©




MVPS : traitement

* Prophylaxie de la rupture de varices :
v Primaire : B-bloquant ou ligature
v' Secondaire : B-bloquant et ligature

* Anticoagulation ?
* Diurétigues si ascite

 Rarement : TIPSS ou transplantation hépatique

De Franchis, J Hepatol 2022



Maladie vasculaire porto-sinusoidale :

conclusion

v' Recouvre : HNR, VPO, HTP idiopathique

v’ Contraste entre HTP et :
* Insuffisance hépatique
 Elasticité basse
« Pas de cause de maladie du foie

v’ Biopsie essentielle
v' Complications : rupture varices ; thrombose porte
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Maladie vasculaire porto-sinusoidale

TIPS

* Transplantation



TIPS pour hémorragie digestive
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TIPS pour ascite réfractaire
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Survie post-TIPS

Score MELD meédian au TIPS des patients decédés: 12 + 3
100y .(lir“éati.nin.érniel< .1.00 H.r.noI/E et/ou pas de comorbidité

'
L

iCréatininérqie > 100 pmol/L et comorbidité

@
o

p < 0.001 (log-rank)

o
o

S
o

'--J--.---'

Survie (%)

N
o
L

T 1] 1
0 20 40 60
o Follow-up (months)
Créatininémie > 100
pumol/L et comorbidité 7 2 1 0

Autres 34 18 12 7 Bissonnette et al. Hepatology 2016




Maladie vasculaire porto-sinusoidale

TIPS

* Transplantation

Héloise Giudicelli



Maladie vasculaire porto-sinusoidale : TH

Population

1056 transplantations hépatiques a Beaujon entre 2006 et 2018

38 malades avec MVPS et hypertension portale

» 18 greffes multiples

* 20 diagnostics sur I'explant

* 2/3 avec au moins une affection associée

324 patients avec cirrhose

19 greffes multiples
70% cirrhose éthylique '?

15% cirrhose virale B

15% cirrhose indéterminée @

Giudicelli et al, AFEF 2020



Survie post-greffe

Survie a 7,5 ans des greffes hepatiques isolées

Survie (%)

100 Apres appariement sur ascite
— Cirrhotiques

- MVPS - MVPS

— Cirrhotiques

suivi médian : 2,6 ans (0,9 - 6,2)

20
p= 0,371 p= 0,366
T T 1 0 T T
0.0 2.5 5.0 7.5 0.0 2.5 5.0
Temps (années) Temps (années)
0 2,5 ans 5 ans 7,5 ans Individus a risque 0 2,5 ans 5 ans
20 13 11 4 MVPS 20 13 11
305 163 105 52

Cirrhose 69 51 40

7,5 ans



CAUSES DE DECES CHEZ LES MVPS

n=16
Cause cardiaque (insuffisance cardiaque, ACR 2
Cause immunologique (rejet aigu) 3
Cause hémorragique: dig, cérébrale 2
Cause infectieuse: pulmonaire, digestive 4
Cause inconnue 3
Défaillance primaire du greffon 0)
Cause vasculaire du greffon 1
Cause biliaire du greffon 0



Hypertension artérielle pulmonaire
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