HYPERTENSION PORTALE NON-
CIRRHOTIQUE

1. DEFINITION de la veinopathie portale
oblitérante (VPO)

I Terminologie

I Clinique

i Evolution clinique

I Diagnostic histologique
i Etiologies

2. ETUDE rétrospective de 59 patients
atteints de VPO, suivis a Beaujon
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DEFINITION DE LA VEINOPATHIE
PORTALE OBLITERANTE

Nayak NC et al. Arch Pathol 1969, 87:359
Wanless IR. et al. Medicine 1980, 59:367

= Oblitération primitive des veinules portales
(sans cirrhose, sans 1 nf

A Branches portales de moyen calibre < 3mm
A Veinules portales (3- 0,03mm)
A Veinules portales pré-terminales




VEINULE PORTALE PRE-TERMINALE
NORMALE

branche septale
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VEINOPATHIE PORTALE OBLITERANTE
TERMINOLOGIE

ASclérose hépato-portale wikeisenwe, 1965

A «Cirrhose» septale incompléte Popper H, 1966
A Fibrose portale incompléte

=Lésions de VPO + fibrose septale

Natteinte des veines hépatiques efférentes
Y NATROPHIE DU FOIE
A Epidémiologie:
i Age médian de 40 ans

I Frequent en Inde* (H>F) > Japon (F>H) > Occident (Syndrome de
Banti,1889) :

*Lien avec manque doéhygi ne, infecti

*Dihman RK, 2002



VEINOPATHIE PORTALE OBLITERANTE
CLINIQUE

AHypertension Portale « Idiopathique », non
cirrhotigue* (<5% des HTP en occident):.

i Histologie « subnormale »
(Fi brose p®ri sinusopdal e,

i Bloc pré-sinusoidal, pas de gradient de pression
veineusesus-h ®p ati que en | 6abs
du tronc porte

I VO + rate élargie, ascite rare
I Tests hépatiques peu / pas perturbése

*Okuda K et al. Gastroenterology 1984;86:600



VEINOPATHIE PORTALE OBLITERANTE
EVOLUTION CLINIQUE

AEvolution indolente: HTP non-cirrhotique bénigne:

pas doinsuffisance h®patique,
Kingham JGC 1981- Dhiman RK 2002

AComplications along terme:
28 patients/suivi médian de 7,6 ans:
Hillaire S, Gut 2002
I Thrombose portale extra-héepatique (50%)
I Hémorragies digestives (60% au Dg + 20% lors du suivi)
I Ascite (14%)
+ Encephalopathie et insuffisance hépato-cellulaire: rares (TH)
N Macronodules HNF-like (CHC ?)



VEINOPATHIE PORTALE OBLITERANTE
DIAGNOSTIC : HISTOLOGIE

A< 1995 sur biopsies chirurgicales / autopsies  Mikkelsen W. 1965

B 1995 sur EXPLANTS: « Sclérose Hépato-Portale »

Bernard Ph. J Hepatol 1995
Krasinskas AM . Liver Transplant 2005

Patient de 50 ans transplant® pour <ci

N 411907



VEINOPATHIE PORTALE OBLITERANTE
EXPLANT

Patient VIH+ de 57 ans, transplanté pour ascite r
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VEINOPATHIE PORTALE OBLITERANTE
HETEROGENEITE HISTOLOGIQUE

1. ANOMALIES DES ESPACES PORTE

«phlébo»-sclérose des veinules (=VPO)

«cavernome intra-hepatique » par shunts vasculaires
fiborosepéri-por t al e: septa fins,
VX « aberrants » peéri-portaux Ohbu M. Hepatology 1994. 20:302

2. DESORGANISATION LOBULAIRE
i Reépartition inégale des espaces porte / veines CL

i Regénérationatyped 6 HNR
i Transformation nodulaire partielle péri-hilaire

3. ANOMALIES SINUSOIDALES : dilatation,
fi broseé







