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HTP non cirrhotique de I'adulte

» Définitions

* Présentation clinigue

 Diagnostic : invasif ou non invasif ?
» Causes

» Evolution/Complications

 Traltements



Maladies vasculaires du foie

Syndrome de
~=Budd-Chiari

Thrombose portale
extrahepatique




Maladies vasculaires du foie




Maladies des petits vaisseaux hépatiques
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Maladies des petits vaisseaux hépatiques
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VPO/HNR et entités proches

{ - VPO
- HNR
- Sclérose hépatoportale
- Fibrose portale non cirrhotique

HISTOLOGIE <

N

HTP idiopathiqgue
HTP intrahépatique non cirrhotique } CLINIQUE
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VPO/HNR : diagnostic histologigue difficile

» Obliteration des veinules porte : hetérogenéite
— Seulement sur 50% des biopsies
— Site : proximal / distal
— Incomplete / complete
— Absence de veinule porte : normal / pathologique



VPO/HNR : diagnostic histologigue difficile

e HNR :
— Coloration de la trame a la réticuline ++
— Qualité de la biopsie
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Hyperpla5|e nodulalre regeneratlve

e R R NS AR U Organlsatlon nodulaire

R Wi Atrophie des travées

AL e Régénération hépatocytaire
Pas de fibrose extensive
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VPO/HNR : qualité de la biospie

10 mm 10 rhm |




VPO/HNR : Lésions associées
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VPO/HNR : diagnostic histologique difficile

— Exclut cirrhose

— Corrélation clinico-pathologique +++



HTP non cirrhotique de I'adulte

* Présentation clinigue



VPO/HNR : une entité mal reconnue

Diagnostic pre-transplantation N =22

Cirrhose cryptogéneétigue 10
Cirrhose auto-immune
Cirrhose médicamenteuse
Cirrhose alcooligue
Cirrhose virale
Hémochromatose génetique

P NN WO W

Adapté de Krasinskas, Liver transplant 2005 et Isabel Fiel, Am J Pathol 2007



VPO/HNR : manifestations

Age moyen (ans) 40 a 50
Anomalies bilan hépatique modérees 90 %
Hypertension portale/complications 70%/50%

Thrombose portale 30 a 50%
Asthénie ?
TP <50% 15%

Cazals-Hatem, J Hepatol 2010; Mallet, Aids 2007
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HTP non cirrhotique de I'adulte

» Diagnostic : invasif ou non invasif ?



VPO/HNR : scanner et IRM

VPO Cirrhose
(n=42) (n=42)

Surface nodulaire du foie 17% 88%
Hypertrophie du | et atrophiedu IV | 24% 64%
Thrombose porte extrahépatique 43% 12%
Veinules porte intrahépatiques 58% 2%
anormales

Glatard, Radiology 2012
Khrisnan, AJR 2012



VPO/HNR : scanner et IRM
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Thrombose branche porte G



Le gradient de pression hépatique : utile si élevée
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Attention : collatérales hepatigues veino-veineuses

™

* 50% des malades

« Empéche la mesure
du gradient chez 30%

Seijo, Dig Liv Dis 20



Elasticité hépatique
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VPO/HNR : diagnostic difficile

— Exclut cirrhose

— Corrélation clinico-pathologique +++



HTP non cirrhotique de I'adulte

e Causes



VPO/HNR : causes/état associés

Etats prothrombotiques +++
Maladies de systeme ++
Infection VIH ++
Exposition a des agents toxigues +
Syndrome malformatif congenital +
Pas de cause +++

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



causes % TVP SBC VPO

Anomalie prothrombotique 51 84 33
Syndrome myeloprolifératif 30 50 10

Facteur de risque prothrombotique 31 38 17
(oestro-progestatifs, mal systémique)

Facteur local 22 5 0

Pas de cause 17 16 53

EN-Vie, Plessier et al, Hepatology 2009 ; Murad et al, Annals of int medicine 2009 ;
Cazals-Hatem J Hepatol 2010



HTP non cirrhotique de I'adulte

» Evolution/Complications



Evolution/Complications

Hémorragie digestive 23% a 5 ans
(malgré prophylaxie)

Thrombose porte

69 malades suivis 7 ans

Siramolpiwat et al. Hepatology 2014



Thrombose porte

All patients (n=69)
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Log rank P < 0.01
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Years B Years
Patients at risk 69 61 49 4 35 29 Patients at nisk
HIV 15 11 7 4 2 |
Non-HIV 54 50 42 40 33 28

Siramolpiwat et al. Hepatology 2014



Thrombose porte

Multivariate Analysis

HR P Value
Presence of variceal
bleeding at diagnosis 2.5 (1.1-5.7) 0.02
HIV infection 5.0 (2.1-11.8) <0.01

Siramolpiwat et al. Hepatology 2014



Evolution/Complications

Hémorragie digestive

23% a 5 ans
(malgre prophylaxie)

Thrombose porte

33% a 5 ans

Ascite

26% (lors d’hémorragies et
facilement contrblée)

Encéphalopathie hépatique 7%

Carcinome hepatocellulaire 0%

69 malades suivis 7 ans

Siramolpiwat et al. Hepatology 2014



survie
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Actuarial probability of LT-free survival

e e T &

Years
Patients at risk 69 37 14 6
Fig. 5. Actuarial probability of LT-free survival of 69 IPH patients.

Siramolpiwat et al. Hepatology 2014



Cumulative survival (%)
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== Qverall mortality

Liver related mortality

24 48 72 96 120 144 168
Time of follow-up (months)

Schouten Aliment Pharmacol Ther 2011



Survelllance

* Imagerie / 6 mois

* Endoscopie digestive haute (comme cirrhose)

Baveno Vi



HTP non cirrhotique de I'adulte

 Traltements



 Prévention de la rupture de varices

» Anticoagulation si thrombose porte
* Diurétiques si ascite

 Rarement : TIPS ou transplantation



Conclusion

» Diagnostic difficile :
- Biopsie exclut cirrhnose et donne orientation
- Confrontation a clinique/fibroscan, gradient

* Chercher facteurs de risque
« Complications :

- HéEmorragies ++
- Thrombose porte ++



