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DEFINITION

Bloc suprahépatigue di a une obstruction des veines sus-
hépatigues (V' SH) principales on de la veine cave
mfercenre (V' CI) supra-hépatique.

Obstruction die a une thrombose, une inyasion
Intralumiinale tmorale o une. compression extrinseque.




PHYSIOPATHOLOGIE

Obstruction d’au moins 2 VSH

/ Pression
sinusonIIe

hépatomégalie «—Dilatation sinusoidale + congestion

. Fuite liquidienne dans les
ascite <«—— espaces interstitiels_puis a
travers la capsule

Ischémie ( a débit, rapidité d’installation)

Nécrose hépatocytaire a
prédominance
centrolobulaire

i

Insuffisance hépatocellulaire




DIAGNOSTIC POSITIFE

Plusieurs obstructions successives donc plusieurs
tableaux (présentations tres hétérogenes):

- 1 VSH : asymptomatique
- 3 VSH ou VCI : aigu
- 2 VSH : chronique (sauf st rapide)




Manifestations clinico-biologigues

m Forme fulminante (rare) :

Heépatite fulminante + ascite ef donlenr

m Forme aigliec ou subaigue : 20% , < 2 mois

m Ascite, hépatomégalie, ictere T insuffisance rénale
fonctionnelle (congestion).

m Cytolyse > 5N, TP < 40%




m Forme chronique : 60 % , > 2 mois

m Ascite +++ rapidement réfractaire , pas d’ictere

® Transaminases peu ou pas augmentées , TP > 40%

®m [orme asymptomatique : 20%




Imagerse

L] EChOdoppler hépatique . suffit dans 75% cas, référence

S7 thrombose :

Matériel hypoéchogene dans une veine élargie flux perturbé
Sténose et dilatation d’amont
Cordon hyperéchogene remplacant une des VSH

Collatérales intrahépatiques et sous capsulaires +++

Rqg: VSH non visibles, tortueuses ou de calibre réduit : cirrhose

Sinon -

compression extrinseque ou invasion endoluminale tumorale

+ hypertrophie du segment I si chronique




m [RM hépatique :

m Meilleure étude de la VCI
m Recherche de la cause du SBC
m Recherche de compression de la VCI par le segment I

m Cannulation rétrograde :

= Avant PBH transjugulaire (CI1 PBH transpariétale)

= Avant angioplastie percutanée (caractérisation d’une sténose)

(tres rarement nécessaire au diagnostic)




Anatomopathologie

Quand I'imagerie ne permet pas le diagnostic
(cirrhotique) ou si doute sur Ac différentiel (aladie veino-
ocolusive, infiltration carcinologigue ox cirrhose d antre origine)

- dilatation sinusoidale
- congestion
- nécrose 1schémique hépatocytaire centrolobulaire

- fibrose ———» cirrhose

- 51 SBC chronique : nodules de régénération (pseudo-

HNF)




Ac DIFFERENTIEL

B Forme aigue :

= Foie cardiaque aigu
m Maladie veino-occlusive

= Décompensation de cirrhose

m Forme chronique : toutes causes d’hépatopathie chronique

m [orme fulminante : toutes causes d’hépatite fulminante




Ac ETIOLOGIQUE

B Thrombose : majorité des cas

m Syndromes myéloprolifératifs : 50% , Vaquez le + souvent mais peut ctre
occulte (NI normale) du fait d’une carence en fer fréquente et de
I’hypersplénisme.

= Thrombophilie :
m Mutation du facteur V Leyden (résistance a la protéine C activée) : 25%
m Mutation du facteur I : 5%
m Déficit en antithrombine III, protéine C, S : 10%

= Syndrome des antiphospholipides : 25% risque accru de thrombose artérielle
ou veineuse et d’avortement spontané, associé a la présence d’un autoanticorps

( )




Hémoglobinutie paroxystique nocturne : 5% déficit enzymatique, anémie

hémolytique, complications infectieuses et thromboemboliques.

Maladies systémiques : Behcet, connectivites, RCH, cacliaque, sarcoidose

Hyperhomocystéinémie :

Facteurs favorisants : grossesse, contraception orale

Idiopathique : 10%




B Obstruction membraneuse de la VCI :

fréquent en Asie (cause ?) , plutot séquelle thrombotique

qu’agénésie congenitale. Circulation collatérale +++ (lombaire et

aZygos)

N Compression extrinséque par une lésion expansive:

m Infecticuse : - kyste hydatique volumineux

- kyste amibien ou a pyogenes

- échinococcose alvéolaire (invasion endoluminale)
m Polykystose hépatorénale
m Hématome intrahépatique

m Me¢étastases hépatiques (rare)




® Invasion endoluminale (VCI jusqu’aux ostiums des VSH)

Adénocarcinome rénal
Néphroblastome
Hépatocarcinome
Corticosurrénalome malin
[Léiomyosarcome de la VCI

Myosarcome de l'oreillette droite

Souvent forme fulminante — Traitement chirurgical




TRAITEMENT

m Traitement de la cause (si possible)

m Traitement anticoagulant :
m Prévention des autres thromboses notamment portale

m 7 survie chez transplantés et non-transplantés
Zewtonn G. - Hepatology 1999
Halff G. — Ann Surg 1990

m (Cas rapportés de reperméabilisation de VSH T veine porte
Valla DC — Semin Liver Dis 2002

= Modalités non-établies (HBPM, AVK, durée ?)




m Traitement des complications :

m Ascite : paracentese et anticoagulants

= Hémorragie digestive :
m 4 flux splanchnique par les vasoconstrictecurs ——» Thrombose porte

m Gestes endoscopiques et anticoagulation




m Décompression du foie :

= Thrombolyse :
m rapport bénéfice / risque peu clair
m thrombose récente

m + efficace si associée a une angioplastie

Valla DC — Sem Iiver Dis 2002

= Angioplastie percutanée : dilatation T stent
m Permeéabilité a long terme de 80 a2 90% pour VCI et VSH
Fisher - Gut 1999
m Amélioration rapide des symptomes

m Rethrombose —p thrombolyse

m Resténose —» angioplastie




MALIS : - manque de recul a long terme (angioplastie VSH)

- pas d’ indication précise de la pose de stent

= Shunts portosystémiques chirurgicaux :
m Conditions : VCI et VP perméables
m Shunts porto-cave et mésentérico-cave les + efficaces
Ornloff M| — Ann Surg 2000
Bomuth H — Ann Surg 1991

MALIS : - mortalité hospitaliere 20%

- dysfonction du shunt 30%, mortalité importante

- encéphalopathie hépatique (semble rare: Henderson [ — A | Surg 7990)




B TIPS : Transjugular Intrahepatic Portosystemic Shunt

m Conditions : VCI terminale et VP perméables
m " survie de 5 ans
Perello A. — Hepatology 2002

MALIS : - thrombose ou dysfonction 70% dans les 6 mois (sans aggravation

systématique des symptomes et des fonctions de synthese)

- difficulté technique p/r pose chez le cirrhotique




= Transplantation hépatique :

m Survie a 10 ans de 75% (55% dans SBC)

m [aible risque de récidive thrombotique sous anticoagulant

MALIS : - problématique des greffons
- Thrombose de la VP




MANAGEMENT

Valla DC. — Hepatology 2005

B Traitement de la cause
= Anticoagulation au long cours
m Siasymptomatique —» pas de traitement interventionnel

® Si symptomes controlés par traitement médical (diurétiques)
et amélioration des fonctions de synthese sous anticoagulants

—> pas de TIPS ni de transplantation

MALIS si sténose courte VSH ou VCI——> Angigplastic T stent

+ thrombolyse si thrombose récente




m Si ascite réfractaire et/ou baisse des fonctions de synthese

malgré les traitements médicaux T angioplastie

— Traitement de décompression

m Si insuffisance hépatocellulaire rapidement progressive —» TH

m Sinon —» TTPS (préferé aux shunts chirurgicaux)




Anticoagulation —» asymptomatique

N

Angloplastie T

thrombolyse in situ

Insuffisance

TIPS hépatocellulaire

N7

Transplantation




