
HTP IDIOPATHIQUE  
 
  

Dr M.S. BENAMIRA  

Dr R . OULD GOUGAM  
 

                                                Séminaire atelier  

                                                janvier 2011  

 



Ce nôest pas une cirrhose!!!! 

Femme 48 ans  
5ème   ®pisode s®v¯re dôHgie digestive 



Å Thrombose porte extra -hépatique  

Å Bilharziose  

Å Fibrose hépatique congénitale  

Å Maladie veino -occlusive  

Å Hyperplasie nodulaire regénérative  

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

Å Syndrome dôobstruction sinusoµdale 

ïRadiochimiothérapie après greffe de moelle  

ïtoxique  

ïChimiothérapie (cancer colorectal)  

ÅSecondaires ¨ dôautres affections: amylose, Rendu-Osler, 
mastocytose  

ÅHTP idiopathique  

 

HTP intra -hépatique  
non cirrhotique  



Définition HISTOLOGIQUE  
 
  -  L®sions dôobstruction veinulaires portales  
  -  ±  autres lésions vasculaires (dilatation sinusoïdale,  
     hyperplasie nodulaire régénérative)  
  -  sans cirrhose  
 
 
IPH : Diagnostic dôexclusion 
 

Définition CLINIQUE  
 
    Hypertension portale, sans cirrhose, sans étiologie connue   

HTP idiopathique  



 

 

ÅBanti (Italie: 1884 -1910):  Bantiôs disease 

      SPM et anémie cryptogénétique, 3 stades:  

           St I: SPM +anémie  

           St II : intermédiaire  

           St III: ascite, Hgie digestive, IHC  

 

ÅMitamura (japon:1916):  

  Aspects histologiques non compatibles avec cirrhose : 
« Pseudo -cirrhose  » 

 

ÅWhipple (NK:1945):  
       Analyse 1189 cas de splénopathies (17 ans):  

       Concept : «   HTP /  SPM congestive   »  
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Historique  



 

ÅImanaga (Japon: 1962):   étude hémodyn. chirurg.  

        « HTP par bloc intra hépatique pré sinusoïdal  »  

 

ÅRamalingaswami (Inde, 1962):   

    « non -cirrhotic portal fibrosis: NCPF  » 

 

ÅMikkelsen (Los Angeles, 1965):  

    « Hepatoportal sclerosis  » 

 

ÅNayak (Inde, 1969):  

    NCPF = «  Obliterative portal venopathy of the liver  » 

 

ÅDénomination actuelle :  

    « Idiopathic portal hypertension  » 
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Épidémiologie  

Å Incidence , âge et sexe : variables  

   Japon: 0.75/100000 hab.  ( 1985)        (*)  

             âge moy : 5 ème  _ 6 ème  décade  

             Prédominance féminine ( sex  rato  : 1/3)  

En baisse depuis 1970  actuellement  8 -20 nouveau cas/an  

   Inde: prédominance masculine ( sex  rato  : 2/1 à 4/1)  

           Age moy .: 30 à 35 ans  

en baisse depuis 1990  

Å Rare en occident:  

   Ludwig (Mayo Clinic ) : 0 cas  

 

 
(*)  Iwata  H. et al. 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  

(Mikkelsenôs:1965)                    48.7                                2 cas/an 

 

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)  
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Épidémiologie  
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Pathogénie  

Å Incomplètement élucidée  
 
Å Lésion initiale :  
 
    Dévastation des radicaux terminaux des V. portes  
    avec fibrose portale   Ý Mal perfusion portale    
                                                  Þ 
                                  Atrophie parenchyme hépatique  
 
Å Hypothèses:  
 
   -   Thrombose VP intra -hépatique   (BAUYER)  : exclue  
 
          SPM nôest pas congestive : ¬ flux V. splénique  
 
          Coagulopathies  rares dans lôIHP 
 
          Études de nécropsie : absence de thrombose  
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-  Auto - immunité : * Japan Research Committee of IPH:  

                             +++  probable  

 

Fréquence 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 fibrogénèse  

   CTGF  Ý ¬ Fibroblastes  Ý ¬ matrice extra -cel.  

        * Inde : typage HLA -DR3 +++  

 

Rôle infection intra -abdominale:  

        injection intra -portale E.Coli  Ý fibrose portale aigue  

        ® incidence IPH au Japon / Inde  
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Clinique  
Å Présentation clinique :  

         Anémie  

         Splénomégalie    

         RVO 

  

Å Ascite  transudative         

Å ictère    

Å encéphalopathie  

 

 

 

Å Signes cliniques dô insuffisance h®patocellulaire sont 
exceptionnels  

 

      

  OKUDA et al HEPATOLOGY 1985 

très rare se voient 
après un épisode 

hémorragique  
 



Clinique  
Å Présentation clinique :  

         Anémie  

         Splénomégalie ( Pds moy. = 723 g)  

         RVO 
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Paraclinique  
 

 

 

Å Biologie :  EFH normale ( ¬ minime dglobulines)  

                   Pan cytopénie ( ¬splénisme)  

 

                    

Å 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  
 

Å Hémodynamique:   

   HTP pré sinusoïdale  

p.VSH bloquée normal ou légérement élevée)  

p.VP   et p.VS  : élevées  

    

   ¬ Flux portal et splénique  

   ¬ Résistances portales intra -hépatiques (shunts  - )  
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Anatomopathologie  

 

Lésions hépatiques IPH sont caractérisées :  

 

  -   Degré variable de fibrose portale et  

     phlébosclérose du système V. portal  

    Variables:  

    dôun individu ¨ un autre  

    En fonction du stade et de la sévérité   

 

  -  distribution hétérogène  

   

  -   Lésions non pathognomoniques  
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Aspects macroscopiques  

     -  Atrophie du parenchyme hépatique:  

          +  grade et distribution inhomogènes  

          +  variable dôun individu ¨ lôautre 

     -  Formation pseudo nodules  

     -  SPM marquée  
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IPH : Forme et dimensions des 2 
lobes non déformées .  

  Surface lisse  

  Capsule non épaissie  

  Vésicule biliaire distendue  

IPH :  

 L. droit : atrophique  

                capsule ridée  

                Surface lisse  

 L. gauche :  ¬trophique +      

                     nodules larges,  

                       taille inégale  
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IPH :  Tranche de section  

Å  Bord > ondulé de façon inégale  

Å  Phlebosclerose bilatérale marquée des principales branches portales  

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

Å L. Gche: branches portales sont élargies de façon circulaire.  

                   VSH sont comprimées et déformées (F. courte)  
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