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Τι είναι πυλαία υπέρταση

HVPG κφ:<5mmHg
(hepatic vein pressure 
gradient)

WHVP
(wedge hepatic vein 
pressure)

FHVP(free hepatic vein 
pressure) 





Οζώδης αναγεννητική υπερπλασία(NRH)
Εστιακή οζώδης μετατροπή(partial nodular transformation)
Ατελής διαφραγματική κίρρωση
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Υπερσπληνισμός
(χωρίς αιματολογική νόσο)

Σκλήρυνση της πυλαίας φλέβας

Σπληνομεγαλία
Πυλαία Υπέρταση

Χωρίς κίρρωση

Χωρίς εξωηπατική απόφραξη

Περικεντρική πάχυνση πυλαίας και κλάδων της

"Ηπατοπυλαία σκλήρυνση”

Boyer 1990
Wanless

Έμφαση στην ύπαρξη προθομβωτικού μηχανισμού ως πρωτοπαθούς 
παθογενετικού μηχανισμού

Hillaire S, Bonte E, Denninger MH, Casadevall N, Cadranel JF, Leb‐ rec D, et al. 
Idiopathic non‐cirrhotic intrahepatic portal hypertension in the West: a re‐
evaluation in 28 patients. Gut 2002;51:275‐280. 

2002
Hillaire

Η αυξημένη PVF είναι η πρωτοπαθής διαταρραχή και εξ αυτής προκαλείται 
αγγειακό remodelling και παρεγχυματικό remodelling

Wanless IR. Micronodular transformation (nodular regenerative hyperplasia) of the 
liver: a report of 64 cases among 2,500 autopsies and a new classification of benign 
hepatocellular nodules. HEPATOLOGY 1990; 11:787‐797.
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Πυλαία Υπέρταση

Χωρίς εξωηπατική απόφραξη

Χωρίς κίρρωση

Κριτήρια Διάγνωσης ΙΜΚΠΥ

Κιρσοί οισοφάγου

Μη κακοήθης ασκίτης

Πυλαιοσυστηματικές
αναστομώσεις

HVPG ήπια αυξημένη

Ιστολογικός αποκλεισμός κίρρωσης

Αποκλεισμός παραγόντων κινδύνου για 
χρόνια ηπατική νόσο

Χρόνιες ιογενείς ηπατίτιδες
Αλκοολική και μη αλκοολική 
στεατοηπατίτιδα
Αυτοάνοσα νοσήματα που προσβάλλουν το 
ήπαρ
Φάρμακα‐Τοξίνες
Ν. Wilson
Πρωτοπαθής Αιμοχρωμάτωση
Α1 αντιθρυψίνη
Πρωτοπαθής χολική κίρρωση

Πυλαία και ηπατικές
φλέβες βατές
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Mη Kιρρωτική
Πυλαία Υπέρταση
(INCPH)



Κλινική εικόνα

• Κιρσορραγία‐72%(Iνδία)

• Σπληνομεγαλία‐14%(Iνδία), 68,9%(Δύση)

• Ασκίτης 50%
• LFT 30%
• Ηπατοπνευμονικό σύνδρομο‐10%
• Ηπατική εγκεφαλοπάθεια‐7‐8%
• Θρόμβωση πυλαίας‐πιο συχνή 
συγκριτικά με κίρρωση
• Επιβίωση: 100%(1y) 78%(5y) 56%(10Y)

Jeoffrey N.L. Schouten, Juan C. Garcia‐Pagan, Dominique C. Valla, and Harry L.A. Janssen. Idiopathic Noncirrhotic
Portal Hypertension. Hepatol 2011;54:1071‐1081

Ινδία Δυτικός κόσμος

23%(1980)‐
πτωτική τάση

3‐5%
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Παθογένεια ΙΜΚΠΥ

Ανοσολογικές 
διαταραχές Λοιμώξεις Φάρμακα‐Τοξίνες Αιματολογικά 

νοσήματα
Γενετικές 

διαταραχές

ΣΕΛ Βακτηριακές
λοιμώξεις του 

εντέρου‐
σηπτικά έμβολα

Διδανοσίνη Μυελοϋπερπλαστικά σ. Turner

κοιλιοκάκη AZA Λεμφοϋπερπλαστικά

6‐θειογουανίνην. Crohn’s

πρωτοπαθής 
υπογαμμα‐
σφαιριναιμία

HIV Αρσενικό

Βουσουλφάνη



Jeoffrey N.L. Schouten, Juan C. Garcia‐Pagan, Dominique C. Valla, and Harry L.A. Janssen. Idiopathic Noncirrhotic
Portal Hypertension. Hepatol 2011;54:1071‐1081
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Obliterative venopathy

Διατάσεις ενδοηπατικών κλάδων της πυλαίας

Ανισοκατανομή άρδευσης

Υπερπλαστικές και ατροφικές περιοχές





• Συγγενής
• Protein C, S, ATIII deficiency
• V Leiden factor
• MTHFR mutations
• Prothrombin G20210Α
• Οικογενής δυσινωδογοναιμία

Προθρομβωτική διάθεση(1)

• Επίκτητη
• ΣΕΛ, APL
• HIT, TTP, PNH
• Εγκυμοσύνη
• Αντισυλληπτικά
• Νεφρωσικό σ.
• Νεοπλασία
• Παχυσαρκία



Προθρομβωτική διάθεση(2)
Η θεωρία των μικροσωματιδίων
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Προθρομβωτική διάθεση(3)

Goel A. Idiopathic Non‐Cirrhotic Intrahepatic Portal Hypertension (NCIPH)—Newer Insights into Pathogenesis and Emerging 
Newer Treatment Options. Journal of Clinical and Experimental Hepatology. Sep 2014. Vol. 4. No. 3. 247–256 
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