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HTP intra:-hépatique
nom cirrhotique

A Thrombose porte extra  -hépatique

A Bilharziose

A Fibrose hépatique congénitale

A Maladie veino -occlusive

A Hyperplasie nodulaire regénérative

A Cirrhose biliaire primitive ou secondaire (stade pré -
cirrhotique)

A Syndrome doéobstruction sinusopd
I Radiochimiothérapie apres greffe de moelle
I toxique
I Chimiotherapie (cancer colorectal)

ASecondaires ° doautres af f-@set i o
mastocytose

A HTP idiopathique



HTP Idiopathique

Définition CLINIQUE

Hypertension portale, sans cirrhose, sans étiologie connue

Définition HISTOLOGIQUE

-L®si ons doobstruction veinul aires |

- £ autres lésions vasculaires (dilatation sinusoidale,

hyperplasie nodulaire régénérative)
- sans cirrhose

| PH : Diagnostic doexcl usi on



Historique

A Banti (Italie: 1884 -1910) : Banti 0s

SPM et anemie cryptogénétique, 3 stades:
St I: SPM +anémie
St Il : intermédiaire
St Ill: ascite, Hgie digestive, IHC

A Mitamura (japon:1916):

Aspects histologiques non compatibles avec cirrhose
« Pseudo -cirrhose »

A Whipple (NK:1945):
Analyse 1189 cas de splénopathies (17 ans):
Concept: « HTP/ SPM congestive »

SEMINARS IN LIVER DISEASE/VOLUME 22, NUMBER 1 2002



A Imanaga (Japon: 1962): étude hémodyn. chirurg.
« HTP par bloc intra hépatique pré sinusoidal »

A Ramalingaswami (Inde, 1962):
« non -cirrhotic portal fibrosis: NCPF »

A Mikkelsen (Los Angeles, 1965):
« Hepatoportal sclerosis  »

A Nayak (Inde, 1969):
NCPF = « Obliterative portal venopathy of the liver »

A Dénomination actuelle
« ldiopathic portal hypertension »

SEMINARS IN LIVER DISEASE/VOLUME 22, NUMBER 1 2002



Epidémiologie

A Incidence , age et sexe : variables
Japon: 0.75/100000 hab. (1985) (*)
age moy :5¢eme  geme décade
Prédominance féminine (  sex rato : 1/3)
En baisse depuis 1970 actuellement 8 -20 nouveau cas/an
Inde: predominance masculine ( sex rato :2/1a4/l)
Age moy .: 30 a 35 ans
en baisse depuis 1990
A Rare en occident:
Ludwig (Mayo Clinic) : 0 cas

(*) Iwata H.etal. Tokyo: Ministry of Health and Welfare , 1986: 117 -129



n age H/F Période

Japon (1988) 671 44.5 1/3
51.8
Los Angeles 36 41.9 17/19 18 ans

( Mi kkel sends: 1965)

London 59 46 42/16 30 ans
(Kingham:1981)

Bordeaux 10 : : 8 ans
(Bioulac -Sage: 1995)

Paris 28 41.8 20/8 8 ans
(Valla: 2002)

OKUDAIRA , OKUDA et al SEM IN LIVER DIS 2002



Epidémiologie

Center Period Duration (years) N Cirrhosis (%)  EHPYO (%) | NCPF (%) | Budd—Chian syndrome
Studies performed in the 19805
Sarin et al., New Delli [FC| 1980-1990 10 549 299 (54.5%) 121 (22%) | 98(17.9%)|25 (4.6%)
Bhargava et al., New Delhi [16]  1981-1990 10 400 234 (57.9%) 87 (216%)| 83(205%)| -
PGIMER, Chandigarh [9] 19881990 3 5200 215 (41.3%) 213 (41%) | 92(17.7%)| -
SGPGIMS, Lucknow [9] 19881990 3 3200 224(70%) 65 (203%)| 31(10.3%)| -
Banghar et al., Mumbai [17] 1988-1991 2 305 251082.3%) 25(82%) | 4(7.9%) | -
['MC, Mumbai 9] 19881990 3 242 188(77.7%) 16(66%) | 38(13.7%)| -
SMS Medical College, Japur [9] 1986-1990 3 660 222 (33.6%) 172 (26.1%)| 284 (43%) | -
[PGMER, Calcutta [Y] 1987-1990 4 212 B5(40.1%) 28 (132%)] 99 (46.7%)| -
3208 1,718 (53.6) 727 (22.7%)| 749 (23.3%)

Studies performed in the 19905 1o 2005
Sarin et al., New Delhi [FC| 1991-1995 35 792 593 (75.3%) 116 (146%)| 39(7.5%) |13 (1.6%)

1996-2000 5 1,518 1,228 (80.1%) 140 (92%) | 98 (6.5%) |35 (23%)
Amarapurkar D, Mumbai [PC] 2003 1 250 230 (92%) 11 (45%) 2(0.9%) | 6(25%)
Bhatia SJ, Mumbai [PC) 2002-2006 4 500 424 (84.8%) 40 (8%) 14 (2.8%) |22 (44%)

3.060%  2.475(80.1%) 307 (10.7%)| 173 (5.6%) |76 (25%)

SARIN et al HEPT INTL APASL recommendations 2007



Pathogeénie
A Incomplétement élucidée
A Lésion initiale :

Dévastation des radicaux terminaux des V. portes
avec fibrose portale Y Mal perfusion portale
b

Atrophie parenchyme hépatique
A Hypothéses:
- Thrombose VP intra -hépatigue (BAUYER) : exclue
SPM nodoest pas €fux\gwspleriguev e
Coagul opathi es rares dans | 0l

Etudes de nécropsie : absence de thrombose

OKUDAIRA , OKUDA et al SEM IN LIVER DIS 2002



- Auto -immunité : * Japan Research Committee of IPH:
+++ probable

Fréequence affections auto  -immunes: LED,connectivites
Auto -Ac: anti -DNA 69.2% ; FAN 24.1% ;

anti -microsomes 21.5%
Anlies. Immunologiques chez les patients IPH

* Nakanuma :

Connective tissue GF : important facteur fibrogénese
CTGF Y - Fibroblastes Y - matrice extra -cel.
* Inde : typage HLA  -DR3 +++

Role infection intra -abdominale:
injection intra -portale E.Coli Y fibrose portale aigue
® incidence IPH au Japon / Inde

OKUDAIRA , OKUDA et al SEM IN LIVER DIS 2002
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Clinique

Présentation clinique :

Anémie

Splénomégalie

RVO
Ascite transudative trés rare se voient
. ¥ apres un épisode
ictere —

hémorragique

encéphalopathie

Signes cliniqgues do insuffisance
exceptionnels

OKUDA et al HEPATOLOGY 1985



Clinique

ATable 3 Chinical presentation of patients of NCPF [10]

Parameter NCPF (n = 366)
Mean age 32 = 14 years
Sex (M:F) 186:180
Hematemesis/melena 725

Awareness of lump in left upper quadrant 124

Ascites (transient) 25%

History of jaundice 1 8%

Esophageal vances 97%

(astric varicesd 3%

Portal gastropathy 3%

SARIN et al Am J Gastroenterol 2006



Paraclinique

A Biologie : EFH normale ( = minime dglobulines)
Pan cytopénie (  —splénisme)

A Echo. Abdominale / scanner . Abdominal :

SPM + dilatation A. et V. spléniques
Circulation collatérale extra  -hépatique
+/ - foie dysmorphique (atrophie)

(*) SARIN et al HEPT INTL APASL recommendations 2007



Paraclinique

A Hémodynamique:

HTP pre sinusoidale
pP.VSH bloquée normal ou Iégérement élevée)
p.VP etp.VS : elevees

= Flux portal et splénique
- Reésistances portales intra  -hépatiques (shunts -)
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T KR)N et KAPOO ﬁq\;rol and hepatology 2002




Anatomopathologie

Lésions hépatiques IPH sont caractérisees :

- Degré variable de fibrose portale et

phlébosclérose du systeme V. portal
Variables:

doun i ndi vidu ° un a
En fonction du stade et de la sévérité

- distribution hetérogene

- Lésions non pathognomoniques

OKUDAIRA , OKUDA et al SEM IN LIVER DIS 2002



Aspects macroscopiques

- Atrophie du parenchyme hépatique:
+ grade et distribution inhomogenes
+ vari abl e doun
- Formation pseudo nodules
- SPM marquée

Il ndi vi du

OKUDAIRA , OKUDA et al SEM IN LIVER DIS 2002



IPH : Forme et dimensions des 2
lobes non déformées .

Surface lisse
Capsule non épaissie

Veésicule biliaire distendue

IPH :
L. droit : atrophique
capsule ridéee
Surface lisse
L. gauche : =trophique +
nodules larges,

taille inégale

OKUDAIRA , OKUDA et al SEM IN LIVER DIS 2002
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IPH : Tranche de section

A Bord > ondulé de facon inégale
A Phlebosclerose bilatérale marquée des principales branches portales

intra -heépatiques (thrombus frais), et atrophie apparente Lobe droit

A L. Gche: branches portales sont élargies de fagon circulaire.
VSH sont comprimées et déformées (F. courte)

OKUDAIRA , OKUDA et al SEM IN LIVER DIS 2002



