
Maladies vasculaires
du foie

R�esum�e
Le terme « maladie vasculaire porto-sinusoı̈dale » (MVPS) recouvre diverses
entit�es caract�eris�ees par des anomalies des veinules portales et/ou des
sinusoı̈des, pr�ec�edemment nomm�ees d’un point de vue histologique « hyper-
plasie nodulaire r�eg�en�erative », « veinopathie portale oblit�erante », « scl�erose
h�epatoportale », « fibrose portale non cirrhotique » et d’un point de vue
clinique « hypertension portale idiopathique », ou « hypertension portale
intrah�epatique non cirrhotique ».
Les maladies ou �etats suivants peuvent être associ�es �a une maladie vasculaire
porto-sinusoı̈dale : infection VIH, certains m�edicaments, maladies g�en�etiques,
�etats prothrombotiques, maladies dysimmunitaires ou de syst�eme, maladie
h�ematologique. La biopsie h�epatique est essentielle pour le diagnostic de
maladie vasculaire porto-sinusoı̈dale. Les principales complications de la maladie
vasculaire porto-sinusoı̈dale sont la thrombose porte et les h�emorragies due �a
l’hypertension portale. Les traitements comprennent la prophylaxie de la rupture
de varices œsophagiennes en utilisant des bêta-bloquants et/ou des traitements
endoscopiques, et rarement le TIPSS ou la transplantation h�epatique pour les
formes s�ev�eres.
La thrombose porte est fr�equente chez les malades atteints de cirrhose. Elle est
partielle chez la majorit�e des malades et peut parfois r�egresser spontan�ement. La
thrombose porte survient d’autant plus volontiers que la maladie du foie est
s�ev�ere. Un traitement anticoagulant doit être envisag�e chez les malades n’ayant
pas de contre-indication d�efinitive �a une transplantation h�epatique et chez ceux
ayant une atteinte de la veine m�esent�erique sup�erieure. Le risque d’h�emorragie
ne semble pas augment�e chez les malades atteints de cirrhose trait�es par
anticoagulants lorsque le taux de plaquettes est sup�erieur �a 50 000/mm3.

n Mots cl�es : hyperplasie nodulaire r�eg�en�erative, veinopathie portale oblit�erante, thrombose
de la veine porte, anticoagulation

Abstract
The term ‘‘porto-sinusoidal vascular disease’’ (PSD) encompasses various entities
characterized by alterations of the portal venules and/or the sinusoids, called
idiopathic portal hypertension, intrahepatic non-cirrhotic portal hypertension,
obliterative portal venopathy, or nodular regenerative hyperplasia. Different
conditions can be associated with PSD including prothrombotic states, immune-
based diseases, HIV infection and antiretroviral treatment, other medications and
prothrombotic factors. Liver biopsy is crucial for the diagnosis of PSD. The main
complications of PSD are variceal bleeding and portal venous system thrombosis.
Therapeutic options currently available for patients with PSD include prophylaxis
for variceal bleeding using betablockers and/or endoscopic band ligation and
TIPSS (transjugular intrahepatic portosystemic shunt) or liver transplantation for
severe cases.
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Observation clinique n81

Une malade âg�ee de 27 ans vous est adress�ee pour
d�ecouverte d’une spl�enom�egalie avec thrombop�enie. Cette
malade a pour ant�ec�edent une leuc�emie aigu€e lympho-
blastique pr�e-B, mise en r�emission il y a 5 ans par
chimioth�erapie, sans greffe de moelle. Elle a aussi eu une
thrombose veineuse profonde durant le traitement de sa
leuc�emie.
Son bilan biologique est le suivant : transaminases
normales ; PAL 125 UI/L (normale < 100) ; GGT 172 UI/
L (normale < 38) ; bilirubin�emie 10 mmol/L ; TP 87 % ;
plaquettes 96 000/mm3.
Le scanner ne montre pas de thrombose des veines
h�epatiques ni de la veine porte, et pas d’anomalie des voies
biliaires. Il y a, outre une spl�enom�egalie mesur�ee �a 17 cm
de grand axe, des voies de d�erivations veineuses porto-
syst�emiques (figure 1).
Un FibroScan1 est effectu�e et �evalue l’�elasticit�e du foie �a
6,8 kPa avec des crit�eres de qualit�e satisfaisants (sonde M).
La recherche de cause de maladie du foie ne montre pas
d’h�epatite virale B ou C, pas de consommation de boissons
alcoolis�ees, pas d’�el�ement du syndrome m�etabolique, une
ferritin�emie et un dosage de l’alpha-1-antitrypsine san-
guine normaux et pas d’argument pour une maladie auto-
immune du foie ou une maladie de Wilson.

Question 1 : Quels �el�ements vous
poussent �a �evoquer le diagnostic de
maladie vasculaire porto-sinusoı̈dale ?

a) Contraste entre des signes d’hypertension portale et
une �elasticit�e h�epatique basse
b) Contraste entre des signes d’hypertension portale et
une fonction h�epatique pr�eserv�ee
c) Bilan h�epatique anormal sans cause de maladie du
foie mise en �evidence
d) Ant�ec�edent d’h�emopathie trait�ee par chimio-
th�erapie
e) Pr�esence d’une hypertension portale, car c’est un
�el�ement indispensable au diagnostic

La maladie vasculaire porto-sinusoı̈dale (MVPS) est une
maladie rare des petits vaisseaux du foie. Ce terme
regroupe diverses atteintes pr�ec�edemment nomm�ees
d’un point de vue histologique « hyperplasie nodulaire
r�eg�en�erative », « veinopathie portale oblit�erante »,
« scl�erose h�epatoportale », « fibrose septale incompl�ete »,
« fibrose portale non cirrhotique » et d’un point de vue
clinique « hypertension portale idiopathique », ou « hyper-
tension portale intrah�epatique non cirrhotique ». En effet,
il y a un fort chevauchement entre toutes ces entit�es et �a ce
jour pas de cons�equence pratique �a les discriminer [1].

Portal vein thrombosis (PVT) is common in patients with cirrhosis. PVT is partial in
a majority of the patients in whom it develops and may spontaneously resolve in
some of them. PVT is associated with features of more severe liver disease.
Anticoagulation should be considered in patients with superior mesenteric vein
thrombosis, and in patients who are potential candidates for liver transplant. The
risk of bleeding does not seem to be increased in patients with cirrhosis receiving
anticoagulation therapy, when platelet count is above 50 000/mm3.

n Key words: nodular regenerative hyperplasia, obliterative portal venopathy, portal vein
thrombosis, anticoagulation

Figure 1. Scanner inject�e (temps portal) effectu�e chez une malade
âg�ee de 27 ans atteinte de maladie vasculaire-porto-sinusoı̈dale.
Il existe une spl�enom�egalie et des d�erivations veineuses porto-
syst�emiques (fl�eche blanche : d�erivation p�eri-œsophagienne ; fl�eche
noire : d�erivation gastrique droite). Remerciements au Dr Onorina
Bruno, Hôpital Beaujon, Clichy.
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En revanche, la MVPS est �a distinguer du syndrome
d’obstruction sinusoı̈dale (SOS) et de la maladie veino-
occlusive (MVO), car ces maladies sont primitivement
sinusoı̈dales et centrolobulaires. Elles ont des causes
diff�erentes (en particulier la greffe de moelle) et une
pr�esentation clinique distincte avec notamment une plus
grande fr�equence de l’insuffisance h�epatique.

‘‘
La maladie vasculaire porto-sinusoı̈dale
est une maladie rare des petits vaisseaux

du foie

’’Les deux modes de d�ecouverte principaux de la MVPS sont
des anomalies inexpliqu�ees des tests h�epatiques et une
hypertension portale sans cirrhose. Dans les deux cas,
l’attention doit être attir�ee par l’absence de cause
reconnue d’h�epatopathie chronique, telle qu’une consom-
mation excessive de boissons alcoolis�ees, un syndrome
m�etabolique, une infection par le virus de l’h�epatite B ou de
l’h�epatite C, une surcharge en fer, une h�epatite auto-
immune, une cholangite biliaire primitive, une cholangite
scl�erosante primitive ou une obstruction des veines
h�epatiques.
Les alt�erations des tests h�epatiques associ�ees �a la MVPS
sont vari�ees. Il s’agit chez les deux tiers des malades
d’�el�evation des transaminases, le plus souvent mod�er�ee,
chez la moiti�e des malades d’�el�evation des phosphatases
alcalines, parfois sup�erieures �a deux fois la limite sup�erieure
de la normale, et chez trois quarts des malades d’�el�evation
des g-GT [2, 3]. Dans deux �etudes r�ecentes ayant inclus plus
de 1 200 malades avec anomalies inexpliqu�ees du bilan
h�epatique, des l�esions deMVPS �etaient pr�esentes dans 15 �a
20 % des cas [4, 5]. Ces l�esions de MVPS �etaient
fr�equemment isol�ees, sans hypertension portale.
L’autre manifestation de laMVPS est l’hypertension portale
(tableau 1). Un contraste entre une hypertension portale
franche et des tests de fonction h�epatique normaux ou

quasi-normaux doit faire �evoquer le diagnostic de MVPS.
Ainsi, le TP est g�en�eralement sup�erieur �a 50 % chez les
malades avec MVPS. L’autre tableau qui doit alerter est le
contraste entre les signes d’hypertension portale et une
�elasticit�e h�epatique basse (FibroScan1 < 10 kPa) [6].
Il faut noter que la thrombose de la veine porte est
une cons�equence de la MVPS, possiblement en raison
du ralentissement du flux porte induit par le bloc
intrah�epatique. Cependant, une obstruction porte chro-
nique peut aussi causer des remaniements du parenchyme
h�epatique proche d’une MVPS. Ainsi, en pratique, devant
un malade ayant une thrombose porte ancienne, il n’est
souvent pas possible de d�eterminer si la MVPS est la cause
ou la cons�equence de la thrombose porte.

‘‘
Les deux modes de découverte principaux
de la maladie vasculaire porto-sinusoı̈dale

sont des anomalies inexpliquées des tests
hépatiques et une hypertension portale
sans cirrhose

’’
Question 2 : Quelles propositions sont
vraies concernant la biopsie h�epatique
en cas de suspicion de maladie vascu-
laire porto-sinusoı̈dale ?

a) La mesure du gradient de pressions veineuses
h�epatique n’a pas d’int�erêt dans ce contexte
b) La biopsie h�epatique est indispensable pour porter
un diagnostic de MVPS
c) La biopsie h�epatique doit mesurer plus de 20 mm
une fois fix�ee pour exclure une cirrhose
d) Une hyperplasie nodulaire r�eg�en�erative est un signe
histologique de MVPS
e) Une veinopathie portale oblit�erante est un signe
histologique de MVPS

Tableau 1. Critères à prendre en compte pour le diagnostic de maladie vasculaire porto-sinusoı̈dale (MVPS)

Signes d’hypertension portale Signes histologiques de MVPS

Spécifiques – Varices gastriques, œsophagiennes ou ectopiques
– Hémorragie digestive par hypertension portale
– Collatérales porto-systémiques en imagerie

– Veinopathie portale oblitérante (épaississement de la
paroi veineuse portale, occlusion de la lumière veineuse
portale, disparition des veinules portes)
– Hyperplasie nodulaire régénérative
– Fibrose/cirrhose septale incomplète

Non spécifiques – Ascite
– Taux de plaquettes < 150 000/mm3

– Taille de rate � 13 cm dans le plus grand axe

– Anomalies des espaces portes (multiplication, dilatation
des artérioles, vaisseaux périportaux, vaisseaux aberrants)
– Architecture désorganisée : distribution irrégulière des
espaces portes et des veines centrolobulaires
– Dilatation sinusoı̈dale non zonale
– Fibrose périsinusoı̈dale légère
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Le diagnostic de MVPS est d�efini selon le r�eseau europ�een
des maladies vasculaires du foie VALDIG, par une des trois
associations suivantes (tableau 1 et figure 2) [1] :

a) absence de cirrhose prouv�ee par une biopsie h�epatique
ad�equate et au moins un signe sp�ecifique d’hypertension
portale ;
b) absence de cirrhose prouv�ee par une biopsie h�epatique
ad�equate et au moins un signe histologique sp�ecifique
de MVPS ;
c) absence de cirrhose prouv�ee par une biopsie h�epatique
ad�equate, et au moins un signe non signe sp�ecifique
d’hypertension portale et au moins un signe histologique
non sp�ecifique de MVPS.

Une biopsie h�epatique est consid�er�ee comme ad�equate si
elle mesure plus de 20 mm de long apr�es fixation et est
peu/pas fragment�ee ou bien est consid�er�ee ad�equate par
un anatomopathologiste expert.
Si la biopsie est effectu�ee par voie transjugulaire, le
gradient de pressions veineuses h�epatiques peut être
mesur�e. En raison du bloc pr�esinusoı̈dal, en cas de
MVPS, le gradient de pressions veineuses h�epatiques
mesur�e par voie transjugulaire n’est pas corr�el�e au
gradient porto-syst�emique [7], ce qui a deux cons�equen-
ces : (a) un gradient de pressions veineuses h�epatiques �a
moins de 10 mm Hg n’�elimine pas la pr�esence de varices
gastro-œsophagiennes ; (b) un gradient de pressions
veineuses h�epatiques �a moins de 10 mm Hg chez
un malade ayant des signes �evidents d’hypertension
portale constitue un argument de plus en faveur d’une
MVPS. Des voies de d�erivations veino-veineuses
h�epatiques doivent être syst�ematiquement cherch�ees
en effectuant une opacification des veines h�epatiques par
du produit de contraste avec un ballonnet gonfl�e en
veine h�epatique. En effet, ces voies de d�erivations sont
souvent pr�esentes en cas de MVPS alors qu’elles sont

rares en cas de cirrhose. Elles faussent l’interpr�etation de
la mesure de pression de la veine h�epatique bloqu�ee,
mais constituent un argument de plus en faveur
d’une MVPS.

Question 3 : La biopsie h�epatique est
effectu�ee par voie transjugulaire.
La biopsie mesure 35 mm et montre
des l�esions de veinopathie portale
oblit�erante associ�ee focalement �a
des secteurs d’hyperplasie nodulaire
r�eg�en�erative (figure 3). Vous retenez
donc le diagnostic de MVPS. Quelles
maladies peuvent être associ�ees �a
une MVPS ?

a) Infection VIH
b) Infection par le virus de l’h�epatite E
c) Mutation JAK2V617F

d) D�eficit immun commun variable
e) �Etat prothrombotique

De nombreuses affections ont �et�e rapport�ees associ�ees �a
l’existence d’une MVPS. Elles sont r�esum�ees dans le
tableau 2.

‘‘
Les maladies ou états suivants peuvent être
associés à une maladie vasculaire porto-

sinusoı̈dale : infection VIH, certains médicaments,
maladies génétiques, états prothrombotiques,
maladies dysimmunitaires ou de système, maladie
hématologique

’’

1 signe clinique non spécifique d’HTP
et

1 signe histologique non spécifique de MVPS

Biopsie
> 20 mm

sans cirrhose 

1 signe clinique spécifique d’HTP
ou 

1 signe histologique spécifique de MVPS

Biopsie
> 20 mm

sans cirrhose

OU

+

+

Figure 2. D�efinition de la maladie vasculaire porto-sinusoı̈dale.
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Question 4 : La malade vous interroge
sur les complications possibles de la
maladie vasculaire porto-sinusoı̈dale et
son �evolution. Que lui r�epondez-vous ?

a) Le carcinome h�epatocellulaire survient avec une
incidence similaire �a celle observ�ee en cas de cirrhose
b) Les deux complications les plus fr�equentes sont la
thrombose de la veine porte et la rupture de varices
œsophagiennes
c) L’enc�ephalopathie h�epatique survient fr�equemment
d) L’ascite survient fr�equemment
e) La grossesse est contre-indiqu�ee

L’histoire naturelle des formes de MVPS sans hypertension
portale n’est pas connue. Il est possible qu’une proportion
importante de ces malades ne d�eveloppe jamais de signes
d’hypertension portale. Ainsi, deux s�eries autopsiques
ont trouv�e une pr�evalence de l’hyperplasie nodulaire

r�eg�en�erative de 2 �a 3 % en population g�en�erale et la
grande majorit�e de ces malades n’avaient pas de signes
d’hypertension portale [5].
L’histoire naturelle des formes avec hypertension portale
est mieux connue. L’h�emorragie digestive par rupture de
varices est l’�ev�enement clinique le plus fr�equent, touchant
pr�es de la moiti�e des malades qui ne reçoivent pas de
prophylaxie. Même lorsqu’une prophylaxie de la rupture de
varices œsophagiennes est mise en place, le risque �a 5 ans
d’h�emorragie digestive est de 25 %. La mortalit�e caus�ee
par une h�emorragie digestive par rupture de varices
demeure faible, soit 3 % �a 6 semaines [3, 9].
L’ascite n’est habituellement pas pr�esente et survient le
plus souvent au cours d’�ev�enements intercurrents tels
qu’une infection ou une h�emorragie digestive. Sa pr�esence

A

B

Figure 3. Biopsie h�epatique effectu�ee chez une malade âg�ee de
27 ans atteinte de maladie vasculaire porto-sinusoı̈dale. A) Fl�eche :
atrophie des trav�ees h�epatocytaires et distension sinusoı̈dale ; Tête de
fl�eche : hyperplasie nodulaire r�eg�en�erative. B) Fl�eche : canal biliaire
interlobulaire ; tête de fl�eche : art�eriole h�epatique ; manque de
veinule porte dans cet espace porte. Remerciements au Pr Val�erie
Paradis, Hôpital Beaujon, Clichy.

Tableau 2. États pathologiques associés aux mala-
dies vasculaires porto-sinusoı̈dales (d’après [2,3,8]).

Infection :
– VIH
– Angiocholites à répétition (anastomose bilio-digestive)

Maladies dysimmunitaires ou de système :
– Déficit immun commun variable
– Maladie de Basedow
– Polyarthrite rhumatoı̈de
– Syndrome POEMS
– Lupus érythémateux disséminé
– Maladie de Wegener
– Syndrome de Sharp

Maladie hématologique :
– Myélome multiple
– Maladie de Waldenstr€om
– Syndrome myélodysplasique
– Syndrome myéloprolifératif
– Maladie de Hodgkin
– Lymphome B marginal
– Purpura idiopathique thrombopénique

États prothrombotiques :
– Mutation du gène du facteur II
– Mutation du gène du facteur V
– Syndrome des anticorps antiphospholipides
– Déficit en protéine S
– Déficit en protéine C

Médicaments (tous débattus) :
– Didanosine
– Azathioprine,
– 6-thioguanine,
– Arsenic

Maladies génétiques :
– Syndrome d’Adams-Oliver
– Syndrome de Turner
– Mutation des gènes des télomérases (TERT/TERC)
– Formes familiales
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t�emoigne d’un stade plus avanc�e de la maladie puisqu’elle
�etait associ�ee �a un risque accru de d�ec�es [9].
L’enc�ephalopathie h�epatique est une manifestation encore
plus rare et elle est habituellement caus�ee par des
d�erivations porto-syst�emiques de fort calibre.
Le syndrome h�epato-pulmonaire pourrait toucher jusqu’�a
10 % des malades.
L’�evolution vers une insuffisance h�epatique avanc�ee n’est
pas habituelle, mais est possible.
La thrombose porte est fr�equente en cas de MVPS avec
hypertension portale, touchant un tiers des malades �a
5 ans. Les malades qui ont une infection VIH ou dont le
diagnostic de maladie du foie a �et�e r�ev�el�e par une rupture
de varices sont particuli�erement �a risque [3]. �Etant donn�e
cette incidence, une surveillance radiologique de la
perm�eabilit�e de la veine porte est propos�ee même s’il
n’existe pas de litt�erature appuyant directement cette
pratique.
Contrairement �a la cirrhose, la survenue d’un carcinome
h�epato-cellulaire est exceptionnelle en cas de MVPS.
La survie �a 10 ans des malades avec MVPS et hypertension
portale va de 56 �a 82 %. La mortalit�e est li�ee aux maladies
extrah�epatiques associ�ees �a la MVPS plutôt qu’aux
complications de la maladie h�epatique [9].

‘‘
Les complications les plus fréquentes sont
la thrombose de la veine porte et la rupture

de varices œsophagiennes

’’
Question 5. Que comprend votre prise
en charge ?

a) �Echographie h�epatique semestrielle
b) Diur�etiques en cas d’ascite
c) Pr�evention de la rupture de varices œsophagiennes
par bêtabloquants et ligature en prophylaxie primaire
d) Pr�evention de la rupture de varices œsophagiennes
par bêtabloquants et ligature en prophylaxie secondaire
e) Anticoagulation si une thrombose porte r�ecente est
d�etect�ee

Dans les formes de MVPS sans hypertension portale,
l’�evolution n’�etant pas connue, une simple surveillance
peut être propos�ee. Cette surveillance biologique, par
imagerie voire par endoscopie, a pour but de d�epister la
survenue de signes d’hypertension portale qui modifie-
raient alors le suivi et la prise en charge.
Chez les malades avec hypertension portale, en l’absence
d’�etude concernant sp�ecifiquement cette maladie, on
propose de prendre en charge les varices gastro-œsopha-
giennes comme chez les malades avec cirrhose [10, 11].

La mise en place d’une proth�ese intrah�epatique de
d�erivation porto-cave par voie trans-jugulaire (TIPS) peut
être envisag�ee pour les malades avec h�emorragie digestive
non contrôl�ee par les traitements m�edicaux et endosco-
piques. Les r�esultats sont alors favorables [7]. Lorsqu’il
existe une ascite r�efractaire, les r�esultats du TIPS sont
moins bons, surtout lorsque la cr�eatinin�emie est sup�erieure
�a 100 mmol/L et/ou lorsqu’il y a des comorbidit�es
importantes [7].
La transplantation h�epatique est une option pour les
malades avec ascite r�efractaire ou insuffisance h�epato-
cellulaire avanc�ee, en l’absence de contre-indication. La
survie �a long terme rapport�ee apr�es transplantation
h�epatique est bonne [12].
�Etant donn�e la survenue fr�equente de thrombose porte
chez les malades avec MVPS, une anticoagulation
pr�eventive syst�ematique est discut�ee. Cette strat�egie va
être �evalu�ee dans le cadre d’un PHRC national français
nomm�e « APIS » dont les inclusions d�ebuteront en 2019.

Observation clinique n82

Un malade âg�e de 55 ans vous est adress�e pour prise en
charge d’une premi�ere d�ecompensation œdemato-asci-
tique r�ev�elant une probable cirrhose. Ce malade a eu une
consommation excessive de boissons alcoolis�ees qui a dur�e
pr�es de 30 ans et qui a �et�e interrompue totalement depuis
4 mois. Le malade a aussi un syndrome m�etabolique avec
un indice de masse corporelle �a 28 kg/m2, une hyperten-
sion art�erielle et un diab�ete de type II.
Une endoscopie digestive haute est effectu�ee et montre
des varices œsophagiennes de grande taille. Une
�echographie abdominale d�ecrit une thrombose partielle
de la veine porte (figure 4). Un traitement par propranolol
et diur�etiques est instaur�e.

Question 1. Chez les malades atteints
de cirrhose, quelle(s) proposition(s)
est (sont) vraie(s) ?

a) La thrombose de la veine porte est plus fr�equente
que la thrombose veineuse profonde des membres
inf�erieurs
b) La thrombose de la veine porte est le plus souvent
compl�ete
c) La thrombose de la veine porte est le plus souvent
symptomatique
d) La disparition spontan�ee d’une thrombose de la
veine porte est un �ev�enement rare
e) L’incidence de la thrombose porte augmente avec la
gravit�e de la cirrhose
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La thrombose de la veine porte est la complication
thrombotique la plus fr�equente chez les malades avec
cirrhose [13]. Son incidence augmente avec la gravit�e de la
cirrhose. Ainsi, dans une cohorte française incluant 1 243
malades atteints de cirrhose Child-Pugh A ou B, l’incidence
cumul�ee de la thrombose porte �etait de 11 % �a 5 ans.
Cette incidence �etait d’autant plus �elev�ee que la maladie
du foie �etait avanc�ee, comme en t�emoigne une association
entre la survenue de thrombose porte et les varices
œsophagiennes et un taux de Quick bas [14]. Cette
association avec la gravit�e de la cirrhose est aussi illustr�ee
par la forte pr�evalence de la thrombose porte (jusqu’�a
25 %) chez les candidats �a une transplantation h�epatique
[15]. Chez la majorit�e des malades, ces thromboses portes
sont partielles.
Chez les malades atteints de cirrhose, la thrombose de la
veine porte est le plus souvent asymptomatique et
d�ecouverte lors d’une �echographie-doppler h�epatique
effectu�ee dans le cadre du d�epistage semestriel du
carcinome h�epatocellulaire ou bien �a l’occasion �a une
d�ecompensation de la maladie du foie. Plus rarement, la
thrombose de la veine porte peut être symptomatique
(douleurs abdominales), typiquement lorsque la thrombose
s’�etend aux veines m�esent�eriques induisant une souffrance
intestinale.

‘‘
Chez les malades atteints de cirrhose,
la thrombose de la veine porte

est le plus souvent asymptomatique

’’

Question 2. Quel(s) examen(s)
compl�ementaire(s) prescrivez-vous �a ce
malade �a ce stade ?

a) Un scanner abdominal inject�e
b) Une �echographie h�epatique de contraste
c) Une recherche de mutation JAK2V617F

d) Un dosage des taux circulants de prot�eine C,
prot�eine S et antithrombine
e) Une recherche demutation des g�enes du facteur II et
du facteur V

La sensibilit�e de l’�echographie doppler h�epatique pour le
diagnostic de thrombose de la veine porte est de l’ordre de
90 %, mais de seulement 50 % pour les thromboses
spl�eniques ou m�esent�eriques [16]. Un scanner abdomino-
pelvien avec injection de produit de contraste (ou une IRM
en cas de contre-indication au scanner) est n�ecessaire
lorsqu’une thrombose de la veine porte est suspect�ee
ou identifi�ee par une �echographie. En effet, le scanner
permet de porter fermement le diagnostic, mais aussi
de d�efinir pr�ecis�ement l’�etendue de la thrombose, de
chercher un facteur d�eclenchant intraabdominal et de
d�etecter des potentielles complications (signes d’isch�emie
m�esent�erique). Le scanner permet aussi d’�ecarter le
diagnostic diff�erentiel majeur qu’est l’obstruction tumorale
de la veine porte. En effet, 10 �a 40 % des carcinomes
h�epatocellulaires survenant dans un contexte de cirrhose
s’associent �a une telle obstruction tumorale de la veine
porte. Les �el�ements qui doivent faire suspecter une
obstruction tumorale sont 1) une �el�evation du taux s�erique
d’alphafœtoprot�eine, 2) un diam�etre augment�e de la veine
porte (> 23 mm), 3) une hyperart�erialisation du mat�eriel
endoluminal au temps art�eriel. Lorsqu’il persiste un doute
sur la nature de l’obstruction portale, une �echographie de
contraste ou une biopsie de la veine porte intrah�epatique
peuvent être effectu�ees [11].

‘‘
Le scanner permet d’écarter le diagnostic
différentiel majeur qu’est l’obstruction

tumorale de la veine porte

’’La thrombose porte survenant chez les malades avec
cirrhose est multifactorielle et semble impliquer un
�equilibre pr�ecaire entre les facteurs pro- et anticoagulants,
une diminution du flux sanguin portal et des alt�erations
vasculaires endoth�eliales [17]. Plusieurs �etudes ont �evalu�e
la pr�evalence des anomalies inn�ees ou acquises de la
coagulation chez les malades avec cirrhose et thrombose
de la veine porte [18]. Si la pr�evalence de la mutation
G20210A du g�ene de la prothrombine est possiblement
modestement augment�ee chez les malades avec cirrhose

Figure 4. Scanner inject�e (temps portal) effectu�e chez un malade âg�e
de 55 ans atteint de cirrhose d’origine �ethylique et dysm�etabolique.
Un d�efaut de r�ehaussement dans la veine porte signe une thrombose
porte partielle.
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et thrombose de la veine porte, sa recherche syst�emati-
que n’est pas recommand�ee car elle n’a pas de cons�e-
quence pratique [18]. Les prot�eines C, S et antithrombine
�etant synth�etis�ees par le foie, leurs taux circulants en
cas de cirrhose sont un reflet de la fonction h�epatique et
n’ont pas d’utilit�e pratique dans la prise en charge des
thromboses portes.

‘‘
Il n’est pas utile d’effectuer un bilan
de thrombophilie en cas de thrombose

porte chez les malades atteints de cirrhose

’’
Question 3. Vous envisagez un traite-
ment anticoagulant. Une analyse
sanguine est effectu�ee et montre :
TP 55 %, plaquettes 80 000/mm3,
bilirubin�emie 60 mmol/L, albumin�emie
32 g/L. Parmi les propositions suivantes
la (les)quelle(s) est (sont) vrai(e)s ?

a) Le traitement anticoagulant est contre-indiqu�e du
fait de la cirrhose quel que soit le stade de la maladie du
foie
b) Un traitement anticoagulant n’est envisag�e que
chez les malades avec thrombose compl�ete de la veine
porte
c) Un traitement anticoagulant doit être administr�e en
cas d’obstruction tumorale de la veine porte
d) L’existence d’un potentiel projet de transplantation
h�epatique pousserait �a introduire une anticoagulation
e) L’existence d’une extension �a la veine m�esent�erique
sup�erieure pousserait �a introduire une anticoagulation

Question 4. Concernant les modalit�es
du traitement anticoagulant chez
ce malade, quelle(s) proposition(s)
est (sont) vrai(e)s :

a) Le taux de plaquettes de 80 000/mm3 ne contre-
indique pas le traitement anticoagulant
b) Les anticoagulants oraux directs (apixaban, rivaro-
xaban, edoxaban) doivent être utilis�es
c) Un traitement anticoagulant �a dose curative peut
être instaur�e
d) Interrompre l’anticoagulation avant une ponction
d’ascite est utile
e) Il est imp�eratif d’�eradiquer les varices œsophagien-
nes avant de d�ebuter une anticoagulation

L’indication du traitement anticoagulant pour la throm-
bose de la veine porte dans un contexte de la cirrhose
n’est pas tr�es bien codifi�ee et doit prendre en
compte plusieurs �el�ements : la localisation de la throm-
bose, son extension, la gravit�e de la cirrhose, le taux
de plaquettes et l’existence ou non d’un potentiel
projet de transplantation h�epatique. En effet, l’objectif
principal du traitement anticoagulant est d’�eviter
la survenue d’une thrombose compl�ete de la veine
porte qui contre-indiquerait une future transplanta-
tion h�epatique et d’�eviter une isch�emie m�esent�eri-
que chez les malades avec atteinte de la veine
m�esent�erique.
Ainsi, un traitement anticoagulant doit être envisag�e
chez les malades n’ayant pas de contre-indication
d�efinitive �a une transplantation h�epatique et chez
ceux ayant une atteinte de la veine m�esent�erique
sup�erieure.
Une m�eta-analyse r�ecente a montr�e que l’anticoagula-
tion chez les malades atteints de cirrhose avec
thrombose porte permet de diminuer le risque d’exten-
sion de la thrombose de 33 % �a 9 % et d’augmenter
le taux de recanalisation de 42 % �a 71 % [19]. La
tol�erance des anticoagulants semble bonne. La même
m�eta-analyse a même sugg�er�e moins d’h�emorragies
li�ees �a l’hypertension portale en cas de traitement
anticoagulant (12 vs. 2 %). N�eanmoins, un taux de
plaquettes inf�erieur �a 50 000/mm3 doit inciter �a la
prudence, car ces malades ont un sur-risque
d’h�emorragies non li�ees �a l’hypertension portale [20].
�A l’arrêt du traitement anticoagulant, le risque de
r�ecidive de la thrombose de la veine porte a �et�e �evalu�e �a
38 %, justifiant une surveillance par imagerie rapproch�ee
[20].
En cas d’obstruction veineuse porte d’origine tumorale, le
traitement anticoagulant n’est pas indiqu�e.
Il existe encore peu de donn�ees concernant l’utilisa-
tion anticoagulants oraux directs chez les malades
atteints de cirrhose. Ces traitements semblent permettre
un taux de recanalisation portale similaire aux anti-
vitamines K [21]. Cependant, les anticoagulants
oraux directs ne sont pas recommand�es pour le
traitement des thromboses de la veine porte chez
les malades avec cirrhoses en raison de la possible
survenue chez ces malades d’insuffisance h�epatique
et/ou r�enale.

‘‘
Un traitement anticoagulant doit être
envisagé chez les malades n’ayant

pas de contre-indication définitive à une
transplantation hépatique et chez ceux
ayant une atteinte de la veine mésentérique
supérieure

’’
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Liens d’int�erêts : PER : PHRC national 2017 APIS (Apixaban
for intrahepatic non cirrhotic portal hypertension). AP :
d�eclare n’avoir aucun lien d’int�erêt en rapport avec
l’article. &
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T ake home messages

& Le termemaladie vasculaire porto-sinusoı̈dale (MVPS)
regroupe diverses atteintes pr�ec�edemment nomm�ees
d’un point de vue histologique « hyperplasie nodulaire
r�eg�en�erative », « veinopathie portale oblit�erante »,
« scl�erose h�epatoportale », « fibrose septale incom-
pl�ete », « fibrose portale non cirrhotique » et d’un
point de vue clinique « hypertension portale idiopa-
thique », ou « hypertension portale intrah�epatique
non cirrhotique ».

& Les deux modes de d�ecouverte principaux de la
MVPS sont des anomalies inexpliqu�ees des tests
h�epatiques et une hypertension portale sans cirrhose.

& La biopsie h�epatique est essentielle en cas de
suspicion de MVPS.

& Les complications les plus fr�equentes de la MVPS
sont la thrombose porte et l’h�emorragie digestive par
hypertension portale.

& La thrombose de la veine porte chez les malades
atteints de cirrhose est le plus souvent partielle et
asymptomatique.

& En cas de thrombose porte chez unmalade atteint de
cirrhose, le scanner permet d’�ecarter le diagnostic
diff�erentiel majeur qu’est l’obstruction tumorale de la
veine porte.

& Un traitement anticoagulant doit être envisag�e chez
les malades atteints de cirrhose avec thrombose de la
veine porte lorsqu’ils n’ont pas de contre-indication
d�efinitive �a une transplantation h�epatique ou lorsqu’il
existe une atteinte de la veine m�esent�erique sup�erieure.

Bonnes r�eponses aux questions :

Observation clinique n-1 :
– Question 1 : a, b, c, d
– Question 2 : b, c, d, e
– Question 3 : a, c, d, e
– Question 4 : b
– Question 5. a, b, d, e

Observation clinique n-2
– Question 1. R�eponse : a, e
– Question 2. R�eponse : a
– Question 3. d e
– Question 4. a, c, d
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