Publications marquantes
MVF

2019

Dr Florence Tanné
CHRU Brest

C LFOIE

DESANTEMALAD RAR
DUFOIDE 'ADULTE ET D




(/?:ILFOIE

FILIERE DE SANTE MALADIES RARES
—— DU FOIE DE L’ADULTE ET DE L'ENFANT:

[HEPATOLOGY

HEPATOLOGY, VOL.0,NO.0, 2019

Congenital Extrahepatic Portosystemic
Shunts (Abernethy Malformation): An
International Observational Study

Anna Baiges,' Fanny Turon,' Macarena Simén-Talero,” Stephanie Tasayco,” Javier Bueno,’ Kamal Zekrini,* Aurélie Plessier,
Stéphanie Franchi-Abella,” Florent Guerin,” Amar Mukund * C.E. F.apen.? Ashish Goel, Nidugala Keshava S1'L)':a1:|:|.]||:|J.|:|:|.z.!r,!I

Sandra Coenen,’ Andrea De Gottardi,"” Avik Majumdar,"" Simona Onali," Akash Shukda,"” Flair José Carrilho,"* Lucas Nacif,"”
Massimo Primignani,'* Giulia Tosetti," Vicenzo La Mura, "*'* Frederik Nevens, ' Peter Witters, " Dhiraj Tripathi,” Luis Tellez,®
Javier Martinez," Carmen Alvarez-Navascués,' Miguel Lopez Fraile Lopez |7 ' Bogdan Procopet,™ Fabio Piscaglia,”'

Barbara de Kmﬂing.22 Elba I_In:rl':»,H Mario Romero-Cristobal,* F..ricT]w:.K Alberto Monescillo-Francia,”* Marco Senzola,”
Mercedes Perez-LaFuente,” Antonio Segarra,” Shiv Kumar Sarin =)’ Virginia Hernindez-Gea,' David Patch," Wim Laleman,'®
Hermien Hartag,” Dominique Valla,* Joan Genesca I/ ? and Juan Carlos Garria-Pagin = !; for the REHEVASC, VALDIG an
EASL consortinm, Abemethy group®

Angioplasty with versus without routine stent placement
for Budd-Chiari syndrome: a randomised controlled trial

Qiuhe Wang*, Kai Li*, Chuangye He*, Xulong Yuan, Bohan Lue, Xingshun Qi, Wengang Guo, Wei Bai, Tianlei Yu, Jiahae Fan, Zhengyu Wang,
lie Yuan, Xiaomei Li, Ying Zhu, Na Han, Jing Niu, Yong Lv, Lei Liu, Jing Li, Shihao Tang, Shuai Guo, Enxing Wang, Dongdong Xia, Zhexuan Wang,
Hengwei Cai, Jianhong Wang, Zhanxin Yin, Jielai Xia, Daiming Fan, Guehong Han

Lancet Gastroenterol Hepatol
2019; 4: 686-97




(/C?:LFOIE

FILIERE DE SANTE MALADIES RARES
—— DU FOIE DE L’ADULTE ET DE L'ENFANT:

'HEPATOLOGY FAASLD

ANl Fall
TTFY 4 LFaE Dl AL

HEPATOLOGY, VOL. 0, NO. 0, 2019

Congenital Extrahepatic Portosystemic
Shunts (Abernethy Malformation): An

International Observational Study

Anna Baiges,' Fanny Turon,' Macarena Simén-Talero,” Stephanie Tasayco,” Javier Bueno,” Kamal Zekrini," Aurélie Plessier,*
Stéphanie Franchi-Abella,’ Florent Guerin,” Amar Mukund,® C.E. Fapen,” Ashish Goel,” Nidugala Keshava Shyamkumar,?

Sandra Coenen,” Andrea De Gortardi,"” Avik Majumdar,"' Simona Onali,"" Akash Shukda, " Flair José Carrilho," Lucas Nacif,”
Massimo Primignani,"* Giulia Tosetti,"* Vicenzo La Mura,""* Frederik Nevens, '"® Peter Witters, " Dhiraj Tripathi,'” Luis Tellez,'*
Javier Martinez, " Carmen Alvarez-Navascués,'” Miguel Lépez Fraile Lopez = ¥ Bogdan Procopet,™ Fabio Piscaglia,”'

Barbara de I'.':vl:-njng,22 Elba ].llJ‘P,H Mario Romero-Cristobal, ™ Eric Tjw:..zg Alberto Monescillo-Francia,”® Marco Senzolo,”
Mercedes Perez-LaFuente,™ Antonio Segarra,” Shiv Kumar Sarin ') ** Virginia Herndndez-Gea,' David Patch,'! Wim Laleman,"
Hermien Hartog,” Dominique Valla, Joan Genesca '/ * and Juan Carlos Garcia-Pagdn &' !; for the REHEVASC, VALDIG an
EASL consortinm, Abemethy group*



C LFOIE

Bl Shunts porto-systémiques

congenitaux/ Classification

Type 1:,abs,_ence de branches portales  Type 2: veines portes intrahépatiques sont
intra hépatiques

_ ) hypoplasiques mais présentes . VP se
1 a: VMS et VS se jettent separemment dans VCI

1b: VMS et VS forment un tronc commun avant de draine dans la VCI
se drainer dans VCI

Iconographie Aurélie Plessier




RYF ILFOIE Congenital Extrahepatic Portosystemic

R Shunts (Abernethy Malformation): An

International Observational Study

« Pathologie rare
» Spectre clinique de forme asymptomatique a des formes séveres
» 300 cas dans littérature, surtout des cas pédiatriques

» Exclus ici les shunts intra hépatiques, car pronostic différent et
souvent fermeture spontanée du shunt avant 2 ans

Méthodes

Etude rétrospective, observationnelle, multicentrique, internationale ;
VALDIG Group (Vascular Liver Disease Interest Group) et
REHEVASC group.
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Congenital Extrahepatic Portosystemic
Shunts (Abernethy Malformation): An
International Observational Study

* De Juin 1989 a Mai 2018 : 76 patients dans 23 centres. 10 exclus ( 3
Dg non concluant, 3 Shunt intra hépatiques, 4 Cirrhose associée)

¥

66 patients

53% Hommes, age median au diagnostic 21 ans, suivi median 5.2
ans, age meédian a la fin du suivi 30 ans
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Congenital Extrahepatic Portosystemic
Shunts (Abernethy Malformation): An
International Observational Study

TABLE 1. Baseline Characteristics {n = 66)

*13 (19.7%) patients symptomatiques
*Pas de différence d’age au

\ “ diagnostic , symptomatique ou non
Sex(ma) % 52 *Pas de différences entre 2 types :
S oo 2 sexe, age, association avec
orseen : 0 malformations congénitales ou age
Imigmﬂjlgr}m 16 42 au diagnostic.
Ot momotins 7 s Fonction hépatique conservée
s e om
Type 1 CEPS a9 59
Type Ta 7
T s lopBH
2 af dingnosis Elmn U-éngilré\?: * Orma e n:
Mj;“f o e * N=9 absence de veinule porte
[t TN dans I'espace porte
Ao ot W sznen + ou — dilatation sinusoidale et
S — hyperarterialisation
A G g gos e T * N=8 fibrose periportale

« N=3 stéatose
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. . . 7 - .
b O énitales associées
International Observational Study

44% ont 1 ou plusieurs malformations

Supplementary Table 1. Associated malformations/diseases

=

Cardiac Malformations

Atrial Septal Defect
Interventricular Septal Defect
Vascular Malposition

Patent Ductus Arteriosus

Permeable Foramen Qval

Annuloaortic ectasia
Fallot Tetralogy
Musculoskeletal Abnormalities

Scoliosis
Chondromalacia patella
Limb Hemangiomas

Syringomyelia
Cranium malformations

(S U ) S SRV ] -] Y A T R O I ) R =

Biliary Atresia
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TABLE 2. Main CEPS Complications

Age ot Complication (Median, Range) Sex (Male) Type 1 CEPS shunt Closure
HE:n =19 29%) 12 (5-45) QA7) 12 (633%) 4
PaHT: n= 10 {15%) 202 -42) & (809E) & (809E) 3
HPS:n =2 (3%) 41 (4141 1 (50 0 2
HCC: n=8 (12%) 30 (32-53) 7 (BIE) 8 {100%) 0
Adenoma: {n =10, 15%) 13 (4-48) 0 7 (70%) 1
No main complications (n = 21, 32%) 20 (467 16 (76%) 13 (2%) 5

*Age

it Last follow-up. EnCéphaIOpath|e hépathue

« EH au diagnostic chez 14/19. Age médian 12 ans

14 EH persistante, 2 EH récurrente, 3 EH épisodique. Grade 1 (11/19)

» Pas de facteurs prédictifs

« 3/19 amélioration sous traitement
meédical lactulose et rifaximine
16/19 persistance ou récidive :
4 fermeture shunt=> amélioration
2TH

A Cumulative incidence of HE

Incidence EH :

*13% a 10 ans
| *24% a 20 ans
~ *28% a 30 ans

Time in HE tpzars) 0 i ) L aa = L

Cumulative incidenoe of HE

- e

Palmsls il nak LE E1d Lh) 2B w 1s Ky




G\ﬁgﬁoﬁlﬁs Nodules hépatigues

» 43/66 ( 65%) ont des nodules hepatiques
18 lésions néoplasiques : 8 CHC et 10 Adénomes
« 25 non néoplasiques: HNR 7, HNF 12 ,non specifiques 6

Adénome

10 adénomes, 100% chez la femme

3 résections, pas de complications a 12 mois

5TH (1 DCD a 5 mois complication septique)

1 fermeture de shunt: pas de modification de taille de
adénome

1 surveillance, stable a 4 ans de suivi
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Age ot Complication (Median, Ronge) Sex (Male) Type 1 CEPS Shunt Closure
HE:n= 1% (29%) 12 (5-45) T ATE) 12 (53%) 4
PaHT- n= 10 {15%) 20102 4% & (09 & (A09E) 3
HPS: m =2 (3% A1 (41-41) 1 (50%) 0 2
HCC: m =18 (12%) 30 (32-53) T{ETE) B {100%) 0

*Tallle médiane 94 mm

4 diagnostiqués lors diagnostic du Shunt ; 4 apres suivi médian 9 ans
*7/8 chez Homme 87%

*100% type 1

=> Incidence cumulée de 40% chez homme > 30 ans
Traitement:

1 Hémopéritoine : DCD

*6 hépatectomie: 3 pas de récidive a 36 mois ; 3 récidives dans 44 mois
*1TH
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i |
- o
@ I =
£ | 35% & 20 ans
! Y
£ P ol 58% a 40 ans
I
i o
i )
Agi fpanrs of CEPS avokition) 1 . ) % 4 =
Poents ot itk &3 a2 4 % 15 g *

FI1G. 2. Cumulative incidence of CEPS complications.

EH, HTAP (10), SHP (2) , CHC ou Adénome
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Obstruction du shunt , effet

Type | CEPS Type Il CEPS
Shunt closure 8 7
Technique Surgical 5 6
Endovascular | 3 1
Steps One step 5 4
Two steps 3 3
Indication PaHT 2 Resolution in 1 1 Resolution
HPS 0 2 Resolution
HE 4 Improvementinall |0
Adenoma 1 No changes 0
Prophylactic | 1 No complications 4 No complications
Complications 1 0

» 2SHP , fermeture=> résolution

» 1 thrombose mésentérique et splénique, Aucune complication d'HTP
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R ANTEMAAD RAR

* Plus large serie et long suivi
« >80% age adulte
« Pathologie sévere avec 68% complications séveres

« EH : 1 patient sur 4; pas de facteurs prédictifs; recherche EH
minime que chez 2 /47 asymptomatiques => test

* Nodules hepatiques 40% dans littérature/ ici 65%

« CHC dans type 1 exclusivement, chez homme, complication
tardive apres 30 ans => dépistage / 6 mois

« HTAP/ SHP : 80% dyspnée , 11% asymptomatique. Diagnostic a
des ages variables => dépistage regulier. Echo cardiaque +/-
cathéterisme
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conclusion

Congenital Extrahepatic Portosystemic
Shunts (Abernethy Malformation): An

International Observational Study

Abernethy Malformation suspicion

¥
CT ar MRI for confirmation

Consider prophylactic
shunt closure
Evaluation of CEPS
complications
| I
Hepatic Pulmonary .
Encephalopathy complications heer ot
Baseline brain BRI Baseline ecocardiography, U5 screening every & months
Arnrnonia levels annually Easometry and wan-Ganz MR if adenarma/ MO suspected

Cosert HE avery 2 yaars

Anually 5302 swcreening

Reevaluation after shunt cosure  eevBluation if desaturation)

FIG. 3. CEPS management algorithm.

dyspnaa
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Angioplasty with versus without routine stent placement
for Budd-Chiari syndrome: a randomised controlled trial

Qivhe Wang®, Kai Li*, Chuangye He*, Xulong Yuan, Bohan Luo, Xingshun Qi, Wengang Guo, Wei Bai, Tianlei Yu, Jiahao Fan, Zhengyu Wang,
lie Yuan, Xiaomei Li, Ying Zhu, Na Han, Jing Niu, Yong Lv, Lei Liu, Jing Li, Shihao Tang, Shuai Gug, Enxing Wang, Dongdong Xia, Zhexuan Wang,
Hongwei Cai, Jianhong Wang, Zhanxin Yin, Jielai Xia, Daiming Fan, Guohong Han

Manifestations cliniques N& Anticoagulation

Oui
Angioplastie/
Anticoagulation Stent
Traiter cause et HTP

Echec traitement

TIPS o
o

Echec traitement

Transplantation

Baveno 2005 & 2009, AASLD quidelines 2009, EASL guidelines 2015
Aurélie Plessier FMC HGE 2016

Lancet Gastroenterol Hepatol
2019; 4: 686-97

Traitement du SBC:

-traitement anticoagulant et de I'étiologie
-recanalisation des sténoses veineuses
accessibles par angioplastie +/- stent
-TIPS

-TH

Angioplastie:

Resténose fréquente => 50%, récidive
des symptomes et nécessitant
traitements invasifs

Pas de facteurs de risque identifiés
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Méthodes

Etude randomisée , contrbélée pour evaluer efficacité et sécurité de
angioplastie+ stent versus angioplastie seule, chez des patients SBC,
non sélectionnés, avec sténose courte ou obstruction <4 cm, et

CHILD< 13

150 patients with Budd-Chiari syndrome assessed for eligibility

v

62 excluded
7 dedlined to participate
13 previously treated for Budd-Chiari syndrome
15 long-segment occlusion or thrombaosis
13 diffuse occlusion not amenable to

| recanalisation

4 Child-Pugh score =13

2 progressive liver function impairment
6 concomitant malignandies

1 severe renal dysfunction

1 lactating

88 enrolled and randomly allocated

y

!

43 allocated to angioplasty plus routine stenting
group (included in intention-to-treat analysis)

45 allocated to angioplasty only group (included in
intention-to-treat analysis)

v

.

43 analysed

45 analysed

Du 28/07/2014 au 28/09/17

-Randomisation dans les 24h
-Bilan étiologique complet
-HBPM 5a 7j des diagnostic puis
switch pour warfarine



Résultats

. Angioplasty Angioplasty plus a .
F"—'}E:R‘ only grovp routine stenting Anglu'pl::ys'mly A“Eléﬂpl:::fglﬁ Bl
—— e (n=45) grovp (n=43) group | ) :;:4;: L T
Sex 0 iNné ol hs . -
N vuos  wow | *88% type VCI Ou combing | === A —
Fi 2 2% 2 0%
e e s weem | eSuivi médian 27 mois. Ore ccurenc 1562 109
ge. years 44(34-51) 46(35-53)
P W ) Two or mofe oCoumences 2 {7%) o -
e X = symdeme Symptom recurrence 22 {49%) 5{1¥%) 0-0002
Infesior vens cava LSRR PLATEAL One recurrence 14 (31%) 3(7%)
. 7
HEDa‘tTI:\I\EII'I 6145 13%) e .22 restenoses Chez 18 Two OF More recurrences 8 (18%) 2 (5%) -
Combined bl Lt R of Budd-chiari 18 (40%) 5(12%) 00033
— H Bcumence iari ; -
Number of chstructed hepatic veins ) (40%) pa‘tlents dans grp syndrome-related symptoms
! #4:_' (5%) H43017%) . 0 Recurrence of portal hypertension 13 (29%) 4{9%) 0-030
2 W45EN) 143G angio seu levs 1 (2 /0) dans | msltons
3 2145 (47 %) 2343 (53%) Variceal rebleeding a 2(5%) 0236
Obstruction momhology g rp avec stent (p< 0.000 1) Ascites recumrence 10 22%) 3% 0038
Membranous 29/45 {64%) 343 77T%) Mild 8 {13%) 1(2%) -~
l Segmental 16/4536%) _ 10/4323%) i 102%) 205%)
Disease course, years” 13 (3-200 20730y . . Severs 1(2%) i
V"":B"'];'E‘adi"g history LEE ) ZEET P as d e d Iﬁ:e rence d e Hepatic encephalopathy 1(2%) ] 1000
High-risk varices 19/45 (42%) 20043 (47%) . . Death 1%) 2(5%) 0612
- s wnem complications lors de la et . v __
Hydrothorax 7145 (16%) ¥43G%) 4 Due to intracranial haemorrhage 0 1(2%) -
Hepatic encephalopathy 0/4t5 v432%) P rocédure entre les 2 epstoceluar carcinoms L% 2 5% .
| Hepatitis B vins infection 145 (2%} 14302%) : :
T T S g ro u pes Antm‘aa.gulatn?&re{ahedadumse events 5 (11%) 5 {12%) 0736
) ) R Major bleeding 1(2%) 1(2%) -
Concomitant portal vein 0/45 2143 (5%) _ _
thrombeosis Minaor bleeding 3 (7%) 4(9%) .
Body mass index, ka/m” 229(210-246) 222 (200-251) = 1o 2 -
Child-Pugh class Procedure-related complications L] 1(2%) 0-489
A 6745 (B0%) J6/43 (34%) , Hepatic artery pseudo aneurysm a [i] -
8 wsoon  nmesn || *18 resténoses: =>stent (11) | weerpncue 0 0
C 0/45 /43 . Hepatic capsule perforation i} [i]
WD =ermn wems | angio seule (7, dont un inferorvens cava ptue 0 0
Albumin-bilirubin grade . 7 Pulmonary embolism L] 0
1 s waee | TIPS SUite resténose) Puncture site hasmatorns 0 10%
2 19/45 (42%) 20/43 (47%) Stent fracture MA 0
3 145 (2%) 43 Stent migration MA 0
Symptoms Re-hospitalisations
Lower limb cedama 2045 (44%) 18743 (42%) Number 1(1-2) 1(0-1) 0-0004
Lower limb pigmentation 16/45 (36%) 13/43 (30%) Duration, days 12(9-17) 9[F-12) 00044
pe fi T 10745 (22%) W43 (21%) Data are n (%) or median (IQR). *Data are number of patients inwhom event oooumed.
Lower limb wicer 445 (9%) 2143 (5%)
Abdominal distansion 12/45 (27%) 12043 (28%) Table 2: Outcome measurements and events during follow-up
Abdominal varices 1045 (24%) 12743 (26%)
Abdominal pain 045 V43 (2%)
Others 1145 (24%) 7143 (16%)
{Table 1 continues in nesctt eolumng
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Univariate analysis™ Multivariate analysis
HR (95% CI) pvalue HR (95% CI) p value
Risk of restenosis
Treatment group
Angioplasty only 1-00 (ref) o 100 (ref)
Angioplasty plus routine stenting 0-05 (0-01-0-35) 00028 0-04(0-01-0-31)  0-0020 | En an alyse
Obstruction ste multivariée: seul le
Inferior vena cava 1-00 (ref) - - - ;
Hepaticvein 103 (0-21-4-96) 0971 - - type de traltement
Combined 158(0.56-425) 0367 - - était un facteur
Obstruction morphology prédictif indépendant
Membranous 1.00 (ref) . - - ,
Segmental 314127773 0-013 - . de reStenose
Child-Pugh score (per point increase) 115 (077-170) 0493 . . (p= 0.002)
Age (per year increase) 1-04 (1-00-1-09) 0026
Creatinine concentration (per pmol/L 1.03 (1-00-1-06) 0-061
increase)
Systemic aetiological factors
Absent 1-00 (ref)
Present 570 (0-76-43-05) 0091
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»Proportion de patients sans resténose a 1
an et 3 ans significativement différente
(p=0.0011 et p<0.0001) :

100% et 96% gpe stent vs

75.6 % et 60.4% gpe angio seule

» Stent =>Diminution du risque absolue de
restenose a 3 ans de 35.6%

»Survie sans récidive de symptomes a lan
et 3 ans: 95.3% , 89,1% gpe stent vs
66.7% et 40.5% gpe angio seule.

»Pas de différence de survie entre les 2

groupes

Prospattion free of restencsts

HR 0404 (95% 01 0-01-0-31). log-rank pe0-0001

-‘k\———:;L—W_
75
S

== Angioplasty plus routine stanting
=== Angioplasty only

T V) 18 24 30 36 42 48
MNumier at risk
(mumber censored)
Angioplasty plus 43 4 4 40 34 25 18 13 3
routine stenting (0} o) ()] (3) {10} {28) (25) (31) (37
Angioplasty only 45 38 34 28 n 17 14 10 [
(o) (] (o) 4) (11 (14) (16) (19)  (23)
B
1 T - ]
leiv L R ]
£
[
z
E
&
b
HR: 206 (95% {1 0-04-537). log-rank p=0-55
T 1) ) 74 30 36 £ 8
Number at risk
(number censored)
Angioplasty plus - 43 43 43 40 34 5 18 13 &
routing stenting (o) (o) (o) 3] (9) (17) 24) (30} (36)
Angioplasty only 45 38 34 28 21 17 14 1w [
(o) (o) () 4) 12) (19) (24) (30) (ER) )

100
£
[
z
z e
£
g
£
B
HR: 025 (95% I 0-11-0-53), log-rank p<0-0001
5 18 24 30 36 42 48
Numizer at risk
(mumber censored)
Angioplasty plus 43 43 3 40 34 5 18 13 &
routine stenting (o) (o) (0] [c!] (9) (17} (23) (27} (32)
Angioplasty only 45 38 34 8 21 7 14 10
(o) (o) i) 2) (3} (11) (13) (15) (16)
Figure 2: Kaplan-Meier curves for proportion of patients free of restenosis (A), overall survival (B), and

symptom recurrence-free survival (C)
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 1ére etude controlée interventionnelle dans SBC, réduction incidence de
resténose et récurrence des symptomes dans groupe stent

» Etude Chinoise ...différence sur le type obstruction avec patients Européens.

* En Chine 65% requiérent une angioplastie, 15% en Europe . _
SBC - Siege de I'obstacle en Occident

2% V. cave inf.

» La fréquence de récidive de sténose entre obstruction
VSH et VCI est méconnue

49% V. hépatiques , / ’/
18% V. porte e
« Différence d’étiologie entre Asie et Europe, notamment | y

en Chine <10% SMP . Impact du SMP sur stent?

y
49% Combiné /[

» Durée évolution longue avant diagnostic ...sélection patients?

» Résultats difficilement transposable mais patient sélectionné:
- sténose courte, surtout de la VCI, sans SMP => Angioplastie + stent

Editorial Audrey Payancé
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Angioplasty Angioplasty plus
anly group routine stenting
(n=45) group (n=43)
{Continued from previous column)
Aetiological factors
Local
Abdominal surgery 145 (2%) 43
Abdominal travma V45(2%) V43 (7%)
Hormaonal
Fregnancy 045 V43 (2%)
Oral contraceptive use 045 143 (2%)
Inherited thrombophiliat
Factor ¥ Leiden mutation 043 041
Prothrombin 20210G—A /43 041
mutation
Frotein C deficiency 244 (5%) V43 7%)
Protein S deficiency O 44 (20%) B/43 (19%)
Antithrombin deficiency 045 443 (%%)
Personal or familial history of 2/ 44 (5%) V43 (2%)
deep vein thrombosis
Personal or familial history of — 0/44 43
splanchnic vein thrombosis
Acquired thrombophiliat
Hyperhomecysteinaemia 22145 (49%) 4142 (57%)
Antiphospholipid syndrome 4/45 (9%) 6142 (14%)
Parcecysmial nocturmal o044 043
haemoglobinuria
Behget's disease 0445 042
Myeloproliferative necplasmst
Polycythaemia vera 0/44 1142 (2%)
Essential thrombocythemia 044 042
Idiopathic myelofibrosis 0444 0/432
Undlassified 3144 (7%) 043
JaK2Val617 Phe mutation 0/44 1143 (2%)
CALR mutation 339 (B%) 38
Number of astiological factorst
Nane 9137 (24%) 10/42 (24%)
Single 17137 (46%) 19/42 (45%)
Multiple 1137 (30%) 13/42 (31%)
Pre-procedure venous pressure,  19-G{0-8) 183 (0-8)
mm Hg

Datz are /M (%), median ()R, or mean (50Y). MELD=madel for end-stage liver
dis=ase. * Time between appearance of first symptoms and confirmation of
Budd-Chiari syndrome. f5ome astiological imvestigationswere not done in all
patients (percentages are caloulated on the number of patients who vndarwant

this imvestigation).

Table 1: Baseline information




