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Shunts porto-systémiques
congénitaux/ Classification

Type 1: absence de  branches portales

intra hépatiques
1 a:  VMS et VS se jettent séparemment dans VCI

1b: VMS et VS forment un tronc commun avant de 

se drainer dans VCI

Type 2: veines portes intrahépatiques sont

hypoplasiques mais présentes . VP se 

draine dans la VCI

Iconographie  Aurélie Plessier



• Pathologie rare 

• Spectre clinique de forme asymptomatique à des formes sévères

• 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

Etude rétrospective, observationnelle, multicentrique,  internationale ; 
VALDIG Group (Vascular Liver Disease Interest Group) et 
REHEVASC group.

Méthodes



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

66 patients

53% Hommes, âge médian au diagnostic 21 ans, suivi médian 5.2 
ans, âge médian à la fin du suivi 30 ans

Résultats

27 ( 

41%)

39 ( 

59%)

7 32



Résultats

•13 (19.7%) patients symptomatiques

•Pas de différence d’âge au 

diagnostic , symptomatique ou non

•Pas de différences entre 2 types : 

sexe, âge, association avec 

malformations congénitales ou âge 

au diagnostic.

•Fonction hépatique conservée

19 PBH: 

• Normale n=3

• N=9 absence de veinule porte 

dans l’espace porte

+ ou – dilatation sinusoidale et   

hyperarterialisation

• N=8 fibrose périportale

• N=3 stéatose



Malformations 
congénitales associées 

44% ont 1 ou plusieurs malformations 



Principales complications

Encéphalopathie hépatique

• 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 

médical lactulose et rifaximine

16/19 persistance ou récidive : 

4 fermeture shunt=> amélioration

2TH

Incidence EH :

•13% à 10 ans

•24% à 20 ans

•28% à 30 ans



• 43/66 ( 65%) ont des nodules hépatiques 

• 18 lésions néoplasiques : 8 CHC et 10 Adénomes

• 25 non néoplasiques: HNR 7, HNF 12 ,non spécifiques 6

Nodules hépatiques

Adénome

10 adénomes, 100% chez la femme

3 résections, pas de complications à  12 mois

5 TH ( 1 DCD à 5 mois complication septique)

1 fermeture de shunt: pas de modification de taille de 

adénome

1 surveillance, stable à 4 ans de suivi 



Carcinome hépato cellulaire

•Taille médiane 94 mm

•4 diagnostiqués lors diagnostic du Shunt ; 4 après 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 à 36 mois ;  3 récidives dans  44 mois

•1TH



Incidence cumulée de complications

EH, HTAP (10 ), SHP (2) , CHC ou Adénome

35% à 20 ans

45% à 30 ans

58% à 40 ans



Obstruction du shunt , effet

23%

 2SHP , fermeture=> résolution

 1 thrombose mésentérique et splénique,  Aucune complication d’HTP



Discussion / Conclusions

• Plus large série et long suivi

• >80% âge adulte

• Pathologie sévère avec 68% complications sévères

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

• Nodules hépatiques 40% dans littérature/ ici  65%

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

• HTAP/ SHP : 80% dyspnée , 11% asymptomatique. Diagnostic à 
des âges variables => dépistage régulier. Echo cardiaque +/-
cathétérisme



conclusion



2

Aurélie Plessier FMC HGE 2016

Traitement du SBC:
-traitement anticoagulant et de l’étiologie

-recanalisation des sténoses veineuses 

accessibles par angioplastie +/- stent

-TIPS

-TH

Angioplastie:

Resténose fréquente => 50%,  récidive 

des symptômes et nécessitant  

traitements invasifs

Pas de facteurs de risque identifiés



Méthodes

Etude randomisée , contrôlée pour évaluer 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

-Randomisation dans les  24h

-Bilan étiologique complet

-HBPM 5à 7j dès diagnostic puis 

switch pour warfarine

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



Résultats

•88% type VCI ou combiné

•Suivi médian 27 mois. 

•22 resténoses chez 18 

(40%) patients dans grp

angio seule vs  1 (2%) dans 

grp avec stent (p< 0.0001)

•Pas de différence  de 

complications lors de la 

procédure entre les 2 

groupes

•18 resténoses: =>stent (11)

angio seule (7, dont un 

TIPS suite resténose)



Résultats

En analyse 

multivariée: seul le 

type de traitement 

était un facteur 

prédictif indépendant  

de resténose

(p= 0.002)



Proportion de patients sans resténose à 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 

resténose à 3 ans de 35.6%

Survie sans récidive de symptômes à 1an 

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



Discussion

• 1ére étude contrôlée interventionnelle dans SBC, réduction incidence de 
resténose et récurrence des symptômes dans groupe stent

• Etude Chinoise …différence sur le type obstruction avec patients Européens.

• En Chine 65% requièrent une angioplastie, 15% en Europe

• La fréquence de récidive de sténose entre obstruction

VSH et VCI est méconnue

• Différence d’étiologie entre Asie et Europe, notamment 

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

• 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




