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Hypertension portale non cirrhotique

Deéfinition:

UY du gradient de pression entre la veine porte et la VCI

(Gradient porto -cave > 5 mm Hg ou pression porte 15 >mm Hg)
due a une cause intra ou extrahepatique en absence

de cirrhose

U Le mécanisme principale étant du a uneV de la

resistance au flux de la veine porte

SARIN&KUMAR : Noncirrhotic Portal Hypertension , Clin Liver Dis 10 (2006) 6271 651



Hypertension portale non cirrhotique

U Entité anatomo-cliniqgue peu connue
U Orient 20% > occident 5 %
U Inde+++ (20-25% /RVO)

U Enfant+++

SARIN&KUMAR : Noncirrhotic Portal Hypertension , Clin Liver Dis 2006



Classification

Veines J Suprahepatigue
hepatiques obstruction flux veineux
efférent

Sinusoides ' |sisis " L
Byjay Intrahépatique
. e W ——  Branche porte gauche.
Veinules portales , =y
Branche porté droite
Veing poré \ T Infrahépatique
A splénique Obstruction V porte extra

i hépatique
hepatique patiqu

R. de Franchis ;Revising consensus in portal hypertension: Report of the BavenoV

Journal of Hepatology 2010 vol. 53 ) 762 768



Classification

Cellule de Kupffer

Conduit choledoque
Artéere hepatnque& =

Conduit choléedoque __Heéepatocyte
Rameau de la

veine porte
Rameau de

Hepatocytes

Schéma d'une section d’un lobule du foie

Vers les veines hepatiques

Bloc pré- sinusoidal Bloc i sinusoidal Bloc post- sinusoidal



Circonstances de découverte

- Svt asymptomatique:

VSignes c¢clinigues doOHTP: S
V Découverte fortuite de VO

V Perturbation du bilan hépatique (svtY PAL,{iGT)
\ V Hypersplénisme ( thrombopénie +++) : 1/3 cas /

é A

Complications: 80 %

VH®mor ragi e digestive [/ RV

V Ascite, ictere, EHé ( r ar e s tposahérsorrdgigues) e s

\. | J

ASARIN& al ; APASL recommendations for diagnosis and treatment, Hep Intl (2007)
ASARIN &KUMAR : Clin Liver Dis 10 (2006) 627i 651




| bwosem §

[Clinique -Signes dOHTP J

-Absence dBbepaopagie ehsonigqué (IHC)

- Bilan des hépatopathies chroniques ¢)

{Biologique -Pas dol HC (TP &WFV peu
(

Endoscopique h
-V O a-9080svt larges
-VG a 25 %, GHTP est + r a
-Varices ectopiques +frq /cirrhose = >Prévalence
\_ des varices anorectales (89% v 56%) )

YChawla, J BDilawari ;Gut, 1991,32,309-311
Sarin & Wadhawan;Clinical Gastroenterology: Portal Hypertension 2005



Diagnostic (2)

Echo -doppler hépatigue+++ / TDM

ASi gnes dOHTP:
VU calibre TP > 15mm

VV SPM, ascite, inversion du flux

‘ Perfusion sinusoidal@_* ‘

Aune dysmorphie hépatique en a

AEliminer une thrombose portale ou des veines sus
hépatiques

ASARIN &KUMAR : Clin Liver Dis 10 (2006) 627i 651
fS. HILLAIRE & D.VALLA : FMC 2006



Diagnostic (3)

Anomalies
ISOlées
du bilan

hépatique

HTP sans cirrhose
sans |HC
Sans thrombose
Des gros vaisseaux

Thrombose portale
algue
Dysmorphie
hépatique

ASARIN& al ; APASL recommendations for diagnosis and treatment, Hep Intl (2007)
A Okuda Non-cirrhotic portal hypertension J of Gastroenterol & Hepatology (2002)



Diagnostic histologique

Af fi rme | 6absen
Precise le diagnostic
Anomalies de |la microcirculation
ou de | 6archit e

Larges fragments non s/capsulaires

Biopsie transpariétale +++

£S. HILLAIRE & D.VALLA ; FMC 2006
A Okuda Non-cirrhotic portal hypertension J of Gastroenterol & Hepatol (2002)

Avantage: mesure des pressions
Inconvénient: petits fragments
sous capsulaires



HTP intra hepatigue non cirrhotique: étiologies

Presinusoidal
MNMoncirrhotic portal fibrosis
Idiopathic portal hypertension
Hepatoportal sclerosis
Schistosomiasis
Sarcoidosis
Primary or secondary biliary cirrhosis (precirrhotic stage)
Sclerosing cholangitis
Congenital hepatic fibrosis
Peliosis hepatitis
Hepatic arterioportal fistula
Early mvyeloproliferative diseases and mvyelofibrosis
Vinyl chloride, arsenic, or azathioprine hepatotoxicity
Partial nodular transformation

Sinusoidal
Alcoholic hepatitis
Hyvpervitaminosis A
Incomplete septal fibrosis
MNModular regenerative hyperplasia
Methotrexate hepatoxicity
Secondary syphilis

Postsinusoidal
veno-occlusive disease
Hepatic vein thrombosis (Budd-Chiari syndrome)

SARIN &KUMAR : Clin Liver Dis 10 (2006)



HTP intra hepatigue non cirrhotique: étiologies

1. Secondaire a une maladie génerale
2. Secondaire a une maladie hépatique
3. Anomalies de la microcirculation hepatigue

4. Anomal 1 es de | 6architec



HTP ENTRANTS DANS

D 4 w WY ry D et as

LE CADRE D’UNE

ey 2 el vV a allh o

MALADIE GENERALE




entrant dans

1. Sarcoidose:

ttel nte WM&Ppati que
> Pr ®valence de

A +ieurs mécanismes étiopathogéniques:

Inflammation et
Stade compression des veinules
portes/ granulomes

, Fibrose extensive Bloc
S EIVELIEE septale sinusoidal

Aletrt pr ®coce |/ CTC nodéinfluence

precoce

présinusoidal

Geri G, CacoubP. Granulomatose hépatique. RevMed Interne (2010)



HTP entrant dans

2. Infiltration tumorale massive du foie
VHTP est une complication rare/ IHC

V' Infiltration des sinusoides hépatiques
par des cellules tumorales malignes

exp: hémopathies lymphoides ou myeloides,

carci nomes mammai r es €
3. Mastocytose systémique "%\%’f f.f.:i
Infiltration massive des sinusoides hépatiques -,‘._ M”,ﬂ:':"
/les mastocytes tumoraux et a la fibrose S Ty 3] 4 Aians
extensive portale et péri portale AT LAy

K Okuda Journal of Gastroenterology and Hepatology (2002)



HTP entrant dans

4. Amylose hépatique:
VCause rare doHTP

V' Dépots peri sinusoidaux de substances fibrillaires
(amylose, chaines légeres)

5. Maladie poly kystique du foie
6. Mal adi e de Rendu Osl er &

A Okuda Non-cirrhotic portal hypertension Journal of Gastroenterol & Hepatol (2002)






HTP entrant

1. Maladies chronigues du foie:
V' Au stade de fibrose portale et périportale (F3)

V' Exp: Hépatites chroniques actives, alcoolique,
NASH, hémochromatose, CBP, Ry
obstacle biliaire c%j,,

2. Bilharziose: (Schistosoma mansoni++)
VCause majeure dOHTP en zones tr

VCompression des veinules par | e:
parasite et les granulomes
a un stade tardif a la fibrose perivasculaire

A Okuda Non-cirrhotic portal hypertension Journal of Gastroenterol & Hepatol (2002)
AKotz; L 6hypert en sschistosomoses,BualllSa Pathel £xot, 2003



