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DEFINITIONDEFINITION

Bloc Bloc suprahépatiquesuprahépatique dû à une obstruction des veines sus- dû à une obstruction des veines sus-
hépatiques (VSH) principales ou de la veine cavehépatiques (VSH) principales ou de la veine cave
inférieure (VCI) inférieure (VCI) supra-hépatiquesupra-hépatique..

Obstruction Obstruction dûedûe à une thrombose, une invasion à une thrombose, une invasion
intraluminaleintraluminale tumorale ou une compression extrinsèque. tumorale ou une compression extrinsèque.



PHYSIOPATHOLOGIEPHYSIOPATHOLOGIE

Obstruction dObstruction d’’au moins 2 VSHau moins 2 VSH

Pression
sinusoïdale

Dilatation sinusoïdale + congestionhépatomégalie

Fuite liquidienne dans les
espaces interstitiels puis à
travers la capsule

ascite

Ischémie (        débit, rapidité d’installation)

Nécrose hépatocytaire à
prédominance
centrolobulaire

Insuffisance hépatocellulaire



DIAGNOSTIC   POSITIFDIAGNOSTIC   POSITIF

Plusieurs obstructions successives donc plusieursPlusieurs obstructions successives donc plusieurs
tableaux (présentations très tableaux (présentations très hétérogèneshétérogènes):):

- 1 VSH : asymptomatique- 1 VSH : asymptomatique

- 3 VSH ou VCI : - 3 VSH ou VCI : aigüaigü

- 2 VSH : chronique (sauf si rapide)- 2 VSH : chronique (sauf si rapide)



Manifestations Manifestations clinico-biologiquesclinico-biologiques

 Forme fulminanteForme fulminante (rare) : (rare) :

Hépatite fulminante + Hépatite fulminante + ascite et douleurascite et douleur

 Forme Forme aigüeaigüe ou  ou subaigüesubaigüe : 20% ,  : 20% , < 2 mois< 2 mois

 Ascite, hépatomégalie, ictère ± insuffisance rénaleAscite, hépatomégalie, ictère ± insuffisance rénale
fonctionnelle (congestion).fonctionnelle (congestion).

 Cytolyse > 5N,  TP < 40%Cytolyse > 5N,  TP < 40%



 Forme chroniqueForme chronique : 60 % ,   : 60 % ,  > 2 mois> 2 mois

 Ascite +++  rapidement réfractaire , pas dAscite +++  rapidement réfractaire , pas d’’ictèreictère

 Transaminases peu ou pas augmentées , TP > 40%Transaminases peu ou pas augmentées , TP > 40%

 Forme asymptomatiqueForme asymptomatique : 20% : 20%



ImagerieImagerie

 EchodopplerEchodoppler hépatique hépatique :  : suffit dans 75% cas, référencesuffit dans 75% cas, référence

Si thrombose :Si thrombose :
 Matériel Matériel hypoéchogènehypoéchogène dans une veine élargie,flux perturbé dans une veine élargie,flux perturbé
 Sténose et dilatation dSténose et dilatation d’’amontamont
 Cordon Cordon hyperéchogènehyperéchogène remplaçant une des VSH remplaçant une des VSH
 Collatérales Collatérales intrahépatiquesintrahépatiques et sous capsulaires +++ et sous capsulaires +++

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

SinonSinon : :
compression extrinsèque ou invasion compression extrinsèque ou invasion endoluminaleendoluminale tumorale tumorale

+ hypertrophie du segment I si chronique+ hypertrophie du segment I si chronique



 IRM hépatiqueIRM hépatique : :

 Meilleure étude de la VCIMeilleure étude de la VCI
 Recherche de la cause du SBCRecherche de la cause du SBC
 Recherche de compression de la VCI par le segment IRecherche de compression de la VCI par le segment I

 CannulationCannulation rétrograde  rétrograde ::

 Avant PBH Avant PBH transjugulairetransjugulaire (CI PBH  (CI PBH transpariétaletranspariétale))
 Avant angioplastie percutanée (caractérisation dAvant angioplastie percutanée (caractérisation d’’une sténose)une sténose)

(très rarement nécessaire au diagnostic)(très rarement nécessaire au diagnostic)



AnatomopathologieAnatomopathologie

   Quand l   Quand l’’imagerie ne permet pas le diagnosticimagerie ne permet pas le diagnostic
((cirrhotiquecirrhotique) ou si doute sur ) ou si doute sur ΔΔc différentiel (c différentiel (maladie maladie veino-veino-
occlusiveocclusive, infiltration carcinologique ou cirrhose d, infiltration carcinologique ou cirrhose d’’autre origineautre origine))

- dilatation sinusoïdale- dilatation sinusoïdale
- congestion- congestion
- nécrose ischémique - nécrose ischémique hépatocytairehépatocytaire  centrolobulairecentrolobulaire
-- fibrose fibrose
- si SBC chronique : nodules de régénération (pseudo-- si SBC chronique : nodules de régénération (pseudo-
HNF)HNF)

cirrhose



ΔΔc  DIFFERENTIELc  DIFFERENTIEL

 Forme aigue :Forme aigue :

 Foie cardiaque aiguFoie cardiaque aigu
 Maladie Maladie veino-occlusiveveino-occlusive
 Décompensation de cirrhoseDécompensation de cirrhose

 Forme chronique :Forme chronique :    toutes causes dtoutes causes d’’hépatopathiehépatopathie chronique chronique

 Forme fulminante :Forme fulminante :      toutes causes dtoutes causes d’’hépatite fulminantehépatite fulminante



ΔΔc  ETIOLOGIQUEc  ETIOLOGIQUE
 Thrombose :Thrombose :  majorité des cas  majorité des cas

 Syndromes Syndromes myéloprolifératifsmyéloprolifératifs :  : 50%50% , Vaquez le + souvent mais peut être , Vaquez le + souvent mais peut être
occulte (NF normale) du fait docculte (NF normale) du fait d’’une carence en fer fréquente et deune carence en fer fréquente et de
ll’’hypersplénisme.  hypersplénisme.  BOM et culture dBOM et culture d’é’érythrocytesrythrocytes

 ThrombophilieThrombophilie : :
 Mutation du facteur V Mutation du facteur V LeydenLeyden (résistance à la protéine C activée) :  (résistance à la protéine C activée) : 25%25%
 Mutation du facteur II : Mutation du facteur II : 5%5%

 Déficit en antithrombine III, protéine C, S :Déficit en antithrombine III, protéine C, S :  10%10%

Bilan de Bilan de thrombophiliethrombophilie

 Syndrome des Syndrome des antiphospholipidesantiphospholipides :  : 25% 25% risque accru de thrombose artériellerisque accru de thrombose artérielle
ou veineuse et dou veineuse et d’’avortement spontané, associé à la présence davortement spontané, associé à la présence d’’un un autoanticorpsautoanticorps
((anticoagulant lupique, anticoagulant lupique, antiantiββ2microglobuline, 2microglobuline, anticardiolipineanticardiolipine))



 Hémoglobinurie paroxystique nocturne :Hémoglobinurie paroxystique nocturne :  5% 5% ,déficit enzymatique, anémie,déficit enzymatique, anémie
hémolytique, complications infectieuses et thromboemboliques. hémolytique, complications infectieuses et thromboemboliques. CytométrieCytométrie de de
flux (CD55 CD59)flux (CD55 CD59)

 Maladies systémiques :Maladies systémiques :    BehcetBehcet, connectivites, RCH, , connectivites, RCH, caeliaquecaeliaque, , sarcoidosesarcoidose
Clinique et bilan Clinique et bilan autoimmunautoimmun

 HyperhomocystéinémieHyperhomocystéinémie : :  mutation gêne MTHFRmutation gêne MTHFR

 Facteurs favorisants :Facteurs favorisants : grossesse, contraception orale grossesse, contraception orale

 Idiopathique Idiopathique ::    10%10%



 Obstruction membraneuse de la VCI :Obstruction membraneuse de la VCI :

    fréquent en Asie (cause ?) , plutôt séquelle thrombotique    fréquent en Asie (cause ?) , plutôt séquelle thrombotique
ququ’’agénésie congénitale.  Circulation collatérale +++ (lombaire etagénésie congénitale.  Circulation collatérale +++ (lombaire et
azygos)azygos)

 Compression extrinsèque par une lésion expansive:Compression extrinsèque par une lésion expansive:
 Infectieuse :   - kyste hydatique volumineuxInfectieuse :   - kyste hydatique volumineux

                           - kyste amibien ou à pyogènes                           - kyste amibien ou à pyogènes
                           - échinococcose alvéolaire (invasion                            - échinococcose alvéolaire (invasion endoluminaleendoluminale))
 PolykystosePolykystose hépatorénale hépatorénale
 Hématome Hématome intrahépatiqueintrahépatique
 Métastases hépatiques (rare)Métastases hépatiques (rare)



 Invasion Invasion endoluminaleendoluminale (VCI jusqu (VCI jusqu’’aux aux ostiumsostiums des VSH) des VSH)

 Adénocarcinome rénalAdénocarcinome rénal
 NéphroblastomeNéphroblastome
 HépatocarcinomeHépatocarcinome
 CorticosurrénalomeCorticosurrénalome malin malin
 LéiomyosarcomeLéiomyosarcome de la VCI de la VCI
 MyosarcomeMyosarcome de l de l’’oreillette droiteoreillette droite

Souvent forme fulminanteSouvent forme fulminante Traitement chirurgical



TRAITEMENTTRAITEMENT

 Traitement de la cause (si possible)Traitement de la cause (si possible)

 Traitement anticoagulant :Traitement anticoagulant :
 Prévention des autres thromboses notamment portalePrévention des autres thromboses notamment portale

        survie chez transplantés et        survie chez transplantés et non-transplantésnon-transplantés
ZeitounZeitoun G. -  G. - HepatologyHepatology 1999 1999
HalffHalff G.  G. ––  AnnAnn  SurgSurg 1990 1990

 Cas rapportés de Cas rapportés de reperméabilisationreperméabilisation de VSH   de VSH  ± veine± veine  porteporte
Valla DC Valla DC –– Semin Liver Dis 2002 Semin Liver Dis 2002

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



 Traitement des complications :Traitement des complications :

 AsciteAscite : paracentèse et anticoagulants : paracentèse et anticoagulants

 Hémorragie digestiveHémorragie digestive : :

       flux splanchnique par les vasoconstricteurs      flux splanchnique par les vasoconstricteurs

 Gestes endoscopiques et Gestes endoscopiques et anticoagulationanticoagulation

Thrombose porte



 Décompression du foie :Décompression du foie :

 Thrombolyse :Thrombolyse :
 rapport bénéfice / risque peu clairrapport bénéfice / risque peu clair
 thrombose récentethrombose récente
 + efficace si associée à une angioplastie+ efficace si associée à une angioplastie

  Valla DC Valla DC –– Sem  Sem LiverLiver Dis 2002 Dis 2002

 Angioplastie percutanéeAngioplastie percutanée  : dilatation: dilatation    ±±    stentstent
 Perméabilité à long terme de 80 à 90% pour VCI  et VSHPerméabilité à long terme de 80 à 90% pour VCI  et VSH

Fisher - Gut  1999Fisher - Gut  1999

 Amélioration rapide des symptomesAmélioration rapide des symptomes
 RethromboseRethrombose
 Resténose Resténose 

thrombolyse
angioplastie



MAIS :  MAIS :  - manque de recul à long terme (angioplastie VSH)- manque de recul à long terme (angioplastie VSH)

 -  pas d -  pas d’’ indication précise de la pose de  indication précise de la pose de stentstent

 Shunts Shunts portosystémiquesportosystémiques chirurgicaux chirurgicaux : :
 Conditions : VCI et VP perméablesConditions : VCI et VP perméables
 Shunts Shunts porto-caveporto-cave et  et mésentérico-cavemésentérico-cave les + efficaces les + efficaces

  OrloffOrloff MJ  MJ ––  AnnAnn  SurgSurg 2000 2000

  BimuthBimuth H  H ––  AnnAnn  SurgSurg 1991 1991

MAIS :MAIS :   - mortalité hospitalière 20%   - mortalité hospitalière 20%

  - dysfonction du shunt 30%, mortalité importante  - dysfonction du shunt 30%, mortalité importante

  - encéphalopathie hépatique (semble rare:   - encéphalopathie hépatique (semble rare: Henderson J Henderson J ––  AmAm J  J SurgSurg 1990 1990))



   TIPS : TIPS : TransjugularTransjugular  IntrahepaticIntrahepatic  PortosystemicPortosystemic Shunt Shunt

 Conditions : VCI terminale et VP perméablesConditions : VCI terminale et VP perméables
       survie de 5 ans      survie de 5 ans

  PerelloPerello A.  A. ––  HepatologyHepatology 2002 2002

 MAIS :   MAIS :  - thrombose ou dysfonction 70% dans les 6 mois (sans aggravation- thrombose ou dysfonction 70% dans les 6 mois (sans aggravation
systématique des symptômes et des fonctions de synthèse)systématique des symptômes et des fonctions de synthèse)

  - difficulté technique  p/r  pose chez le cirrhotique  - difficulté technique  p/r  pose chez le cirrhotique



 Transplantation hépatique :Transplantation hépatique :

 Survie à 10 ans de 75%  (55% dans SBC)Survie à 10 ans de 75%  (55% dans SBC)

 Faible risque de récidive thrombotique sous anticoagulantFaible risque de récidive thrombotique sous anticoagulant

MAIS : MAIS : - problématique des greffons- problématique des greffons
- Thrombose de la VP- Thrombose de la VP



MANAGEMENTMANAGEMENT
Valla DC. Valla DC. ––  HepatologyHepatology 2003 2003

 Traitement de la causeTraitement de la cause
 AnticoagulationAnticoagulation au long cours au long cours
 Si asymptomatiqueSi asymptomatique
  Si symptômes contrôlés par traitement médical (diurétiques) Si symptômes contrôlés par traitement médical (diurétiques)

et amélioration des fonctions de synthèse sous anticoagulantset amélioration des fonctions de synthèse sous anticoagulants

MAIS si sténose courte VSH ou VCIMAIS si sténose courte VSH ou VCI
+ thrombolyse si thrombose récente+ thrombolyse si thrombose récente

pas de traitement interventionnel 

pas de TIPS ni de transplantation

Angioplastie ± stent



 Si ascite réfractaire et/ou baisse des fonctions de synthèseSi ascite réfractaire et/ou baisse des fonctions de synthèse
malgré les traitements médicaux malgré les traitements médicaux ± angioplastie± angioplastie

 Si insuffisance hépatocellulaire rapidement progressiveSi insuffisance hépatocellulaire rapidement progressive

 Sinon                       (préfèré aux shunts chirurgicaux)Sinon                       (préfèré aux shunts chirurgicaux)

Traitement de décompression

TH

TIPS



AnticoagulationAnticoagulation  asymptomatique

Angioplastie ±
thrombolyse in situ

TIPS

Transplantation

Insuffisance
hépatocellulaire
aigue


