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INTRODUCCION 

La hiperplasia nodular regenerativa del hígado, es tambi6n con~ 

cida como transfo:rmaci6n nodular del h!gado, hiperplasia adeno­

matosa hepatica, nodulaci6n no cirrotica del h!gado e hiperte!!. 

si6n porta no cirrotica. 

Emplearemos en este trabajo el termino hiperplasia nodular reg! 

nerativa (HNR) por considerarlo descriptivo de las alteraciones 

histopatol6gicas y el mSs usado en la literatura m~dica. 

La l!NR es una patolog!a extremadamente rara en la edad pediatrf.. 

ca y la gran mayor!a de los casos publicados se encuentran com­

prendidos en un rango de edad entre los 14 y los 80 años (1,2). 

Sin embargo existe reportado el caso de una lactante menor - -

quien contaba con 8 meses de edad al momento de establecer el -

diagn6stico. La enfe:rmedad no ha mostrado predilecci6n por sexo. 

Desde el punto de vista histopatol6gico la entidad se caracterf.. 

za por la presencia de nódulos de tamaño variable, distribuidos 

en el par~nqt,ima hepl'ltico en ausencia de cambios inflamatorios 

o degenerativos del Repatocito con poca o ninguna fibrosis. 

Aunque se desconoce con certeza usu etiolog!a se ha encontrado 

asociada a enfe:rmedades inmunológicas, hematológicas, infeccio­

sas, endocrinas, hipertensi6n pulmonar, (4), insuficiencia car­

diac.a congestivas, tras tomos mielo y linfoproliferativas (17), 

alteraciones inflamatorias del intestino (5) y al s!ndrome de -

intoxicación por aceite (6~. 
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Las manifestaciones clfnicas pueden simular una cirrosis hep!t!_ 

ca debido a la presencia del síndrome de hipertensión porta al 

que puede encontrarse en m&s del 50% de los pacientes con HNR -

del h!gado al momento de establecer el diagnóstico. 

No existen datos de laboratorio especlficos de la entidad, pu­

diendo estar presentes discretas elevaciones de las enzimas he­

p!ticas, y algunas reacciones inmunológicas positivas. Los es­

tudios radiológicos muestran desde un hlgado aparentemente nor­

mal hasta detectar n6dulos mGltiples o grandes masas en el pa­

~nquima hep!tico. 

El diagn6stico de la llllft del hlgado no puede se establecido 

sin el estudio histopatológico del tejiao hep!tico, por lo que 

consideramos que los conceptos histológicos del h!gado son ble!_ 

coa para entender la descripción microscópica de las lesiones, 

razón por la que hemos inclu!do una breve revisi6n de estos as­

pectos en la parte inicial del trabajo. 

Para ilustrar esta patologla presentamos el caso cllnico de una 

niña de 9 años de edad, quien ingresó por el Servicio de Urgen­

cias del Hospital Infantil de Ml!xico Federico G6mez, por presen. 

tar sangrado masivo de vlas digestivas altas y en quien se est.!!_ 

bleció a trav~s de endoscopla, mesent~rico portograf!a y biop­

sia hep&tica a cielo abierto el diagnóstico de hipertensi6n PºE. 

ta secundaria a Hiperplasia Nodular :Regenerativa. 

se revisan los aspectos clinicopatológicos informados en la li­

teratura y enfatizamos la asociación del HNR del h!gado con 
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hipertensi6n porta, con el prop6sito que sea tomada en cuenta en 

el diagn6stico diferencial en escolares y adolescentes en quie­

nes no exista una causa clara de hipertensi6n porta. 



HISTOLOGIA HEPATICA 

Por ser la hiperplasia nodular regenerativa del h!gado una pat!?_ 

log!a cuyo diagn6st!co se establece exclusivamente por el estu­

dio ñistopatol6gico de nuestras obtenidas por cortes de tejido 

hepAtico, consideramos necesaria la descripci6n (respecto de la 

citonrquitectura normal del h!gado (7)., 

El h!gado es considerado una gl~ndula, constitu1do por un paré.!!. 

quima de !ndole epitelial y un estroma. 

El estroma formado por una c~psula de tejido conectivo delgado 

que contiene fibras colagenas dispuestas regularmente y fibro-­

blastos dispersos, cubiertas por células mesoteliales (C~psula 

de Gl!ssonl, que envuelve la gl~dula y a nivel del hilio pene­

tra al par~nquirna del 6rgano, ramificandose en forma arboresce.!!. 

te para constituir la estructura de soporte en los espac!os Pº!. 

ta. 

El par~nquirna est~ formado por células epiteliales conocidas C!?_ 

mo hepatocitos que se disponen en hileras o cordones celulares 

y que en los cortes histol6gicos suelen observarse con espesor -

de una sola célula, pero que en realidad est~n constituidas por 

lo menos por dos células de espesor en un mismo plano, anastom!?_ 

sadns unas con otras para rodear a los sinusoides hep~ticos 

(Fig. 1~. 

Ln irrigaci6n hep~tica tiene dos fuentes, la mayor parte provi~ 

ne da la vena porta, el resto de la sangre es de origen arterial. 
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y es transportada por ramas de la arteria hep&tica. 

Estos dos vasos con un conducto biliar, un linf&tico y tejido -

conectivo constituyen la estructura denaninada espacio porta. 

Por otra parte la sangre proveniente de estas dos fuentes llega 

a los sinusoides hep&ticos, a trav~s de los cuales circula has­

ta alcanzar la vena central, laB que drenan a venas de mayor ca 

libre llamadas sublobulillares y estas a su vez se vac!an en la:! 

venas suprahep!ticas que abandonan la parte posterior del h!gado 

y terminan en la vena cava inferior. 

La identificaci6n del espacio porta y la vena central es impor­

tante porque constituyen puntos de referencia para la conforma­

ci6n del lobulillo hep!tico clasico y del lobulillo hepAtico 

porta como veremos a cont1nuaci6n. 

Entiendase por lobulillo de una gl&ndula, pequeñas divisiones -

del 6rgano, constitufdas por grupos de unidades secretorias re!!_ 

nidas, unas junto a otras que drenan en uno o mSs conductos co­

munes. 

Lobulillo &ep!tico cl~sico. Esta formado por 5 a 6 espacios 

porta al rededor de una vena central, los cuales se unen por l!_ 

neas illlaginarias y de esta manera la vena central queda en la -

mitad de un poliedro que puede t0111ar forma pentagonal o hexago­

nal dependiendo del ntlniero de espacios porta inclu!dos (fig, 2~ 

Lobulillo hepStico porta.- En este el centro del lobulillo lo -

constituye un espacio porta. El par~nquima del lobulillo queda 

circunscrito a una estructura triangular cuyos v~rtices eet&n -

formados por venas centrales cercanas (Fig. 2). 
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V•n• las !Aminas dt 
cenlral dlulu heplltlc11 

1p1r•c1n como cordontl 

Fig. l. Esquoma que rnueatra los cordones de hepatoci 
tos y la for111aci6n de sinusoides hepliti cos 7 
(tornado de Histología. A.W. Hrun). 
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Fig. 2. Esquema de corte transversal que mues­
tra la conformación de los lobulillos -
porta y cll!sico. (Tomado de Histología. 
A.W. Ham). 
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Fir. J, Esquema que muestra el concepto de parénquima 
hep!tico formado de unidades estructurales 
denominadas !lcinos. 
(Tomado de Histoloq!a. A.w. Ram). 
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La otra P.structura histolOgica que debemos conocer es el :i.cino -

hep:i.tico, ya que este nos pennite formarnos una idea de la irr:!_ 

gaci6n del 6rgano. 

El acino es una zona de par~nquima hep&tico que al corte trans-­

versal presenta forma romboidal, cuyos extremos est!n fonnados -

por venas centrales y que en su parte media es cruzado por ramas 

te:rminales de la vena porta, arteria hep!tica y conductillos bi­

liares, Estas tres estructuras constituyen la columna vertebral 

del &cinc. De esta manera el par~nquima del !cinc hep&tico que­

da dividido en tres zonas dependiendo de la proximidad con la C,2_ 

lumna de vasos que lo irrigan. Siendo la zona uno la que recib:!_ 

r:i. el mejor riego sangutneo, la zona tres la de peor riego y la 

zona dos un riego sangutneo intermedio en cuanto calidad y cant:!_ 

dad, (Fig, 3~. 

Con las notas anteriores no hemos pretendido cubrir todos los a!!_ 

pectes histolOgicos, por dem:i.s complejos, del hígado pero si dar 

una orientaci6n blisica para una mejor comprensi6n del proceso P!!. 

to16gico que nos ocupa, 



!IEVISION BIBLIOGl\AFICA 

La ñiperplasia nodular regenerativa del h!gado pertenece a un -

grupo de lesiones benignas hiperpl&sicas, nodulares no cirrot!_ 

cae las cuales incluyen la hiperplasia nodular focal, el adeno­

ma ñepatocelular, y las hiperplasias de hepatocitos con forma-­

cienes nodulares que se presentan posteriormente a la exposi- -

ci6n de monómeros de cloruro de vinilo y arsánico (2,8,9). 

La entidad fue descrita por primera vez por Ranstrom en 1953 

(10~ éajo la denominación de adenomatosis miliar hepatocelular, 

y solo ñasta 19~9 Steiner (15) le da el nombre de hiperplasia -. 

nodular regenerativa. Sin embargo en los informes posteriores -

ha recibido diterentes normbres, tales como transformación nod):!_ 

lar del h!gado (2, 11), nodulación no cirrotica (12), hiperpla­

sia adenomatosa e hipertensión porta no cirrotica (2). 

Si bien la enfermedad se presenta fundamentalmente en la edad -

adulta, no se encuentra limitada a este grupo etario. Stromeyer 

(21 en un estudio clinicopatol6gico de 30 casos nos informa de 

un promedio en la edad de presentación de 52, 5 años (Rango en­

t.re 14 y SO años) e incluye en el a tres adolescentes de 14,18, 

19 años respectivamente. Alperstein (15) en 1981 reporta un 

adolescente de 14 años de edad con hipertensión porta secunda-­

ria a HNn del h!gado. En la literatura revisada el caso m~s j~ 

ven infozmado fue reportado en 1984 por Menes (3), quien descr!_ 

be una niña lactante menor de 8 meses de edad e hiperpl~sica r~ 

generativa del hígado. 
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Como podemos ver la enfermedad si bien es infrecuente en la -

edad pedi&trica puede ser encontrada desde la lactancia hasta 

la senetud, afectando por igual a ambos sexos. 

Desde el punto de vista anatomopatol6gico la HNR del h1gado e!!. 

t& caracterizada por el reemplazo del parénquima hep&tico por 

m6ltiples n6dulos de color amarillo oscuro, con tamaño que va 

desde 0.1 mm a 4 cm. de di~etro, los cuales en la mayor1a de 

las veces se encuentran distribuidos uniformemente en todo el 

hígado. 

Microsc6picamente hay una distorsi6n de la arquitectura por n~ 

dulcs de hepatocitcs hiperpl&sicos dispuestos en placas, con -

d1stribuci6n periportal y sin evidencia de degeneraci6n hepat~ 

celular. Algunas veces puede encontrarse una vena central o ~ 

na porta residual en el n6dulo. 

Caracter!sticamente la fibrosis se encuentra ausente o es fo-­

cal. 

cuando est& presente algfin grado de fibrosis, se encuentra en 

las !reas porta y no rodea completamente a los n6dulos hiper-­

pllsicos (1, 2, 13, 16). El parénquima hep&tico de la perife-­

ria del n6dulo se encuentra atr6fico. También se puede encon­

trar dilataci6n y congesti6n sinusoidal y alteraciones vascul!!_ 

res consistentes en engrosamiento, fibrosis y hialinizaci6n de 

la !ntima de las arterias, as1 como proliferaci6n y tortuosid!!_ 

des de las arteriolas. En el sistema venoso se puede observar 

trombosis de vena central y cambios obstructivos de los vasos 

de pequeño calibre. 
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Estas alteraciones vasculares son de gran importancia para ex­

plicar la etiopatogenia de la hiperplasia nodular regenerativa 

del fi!gado como veremos a continuaci6n. 

La etiopatogenia de la HNR del hígado es poco clara. Se ha 

tratado de explicar correlacionando los hallazgos histolOgicos 

de nódulos de regeneración, atrofia y fibrosis con el funcion~ 

miento hep&tico. 

Los nódulos de regneración y la atrofia del par~nquima hepAti­

co se piensa que son una respuesta compensatoria de las zonas 

hep~ticas bien perfundidas para restaurar la capacidad funcio­

nal del órgano (8, 10l. En este sentido se ha implicado a las 

alteraciones vasculares como responsables de los cambios prim.!!_ 

ríos. Nanless (141 sugiere que la presencia de lúperplasia de 

hepatocitos es debida a la formación de anastomosis arteriove­

nosas que conducen a un aumento de presión y del flujo sanguí­

neo lo cual conlleva a zonas hiperperfundidas. 

Por otro lado el mismo autor en un estudio realizado en paciea 

tes adultos con enfermedades hematológicas, propone que la hi­

perplasia nodular regenerativa del h!gado es una respuesta a -

una venopat!a obstructiva de las venas porta, como oonsecuen-­

cia de trombosis o embolizaciones en los vasos (8). 

La atrofia del parénquima hepAtico vecino es atribuida a obli­

teración de las venas porta intrahepAticas por la compresión -

que cjcrse el tejido nodular sobre ellas. 

Por otra parte la asociación de HNR del hígado con enfermeda--
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des inmunológicas como son macroglobulinemias (10), s!ndrome -

de Felty, reumatoide, LES, CRST (Calcinosís cut~nea, fen6mP.no 

de Raynaud, esclerodactilia y telangiectasias) , han hecho pe!!. 

sar que esta puede ser una respuesta del h!gado a una agresión 

inmune o autoinmune (15)_, 

La patogenesis de las alteraciones vasculares var!a dependie!!. 

do de la enfermedad asociada (1oi. 

En las enfe:cmedades con compromiso inmunol6gíco dos mecanismos 

han sido propuestos¡ en el primero los complejos de inmunoglo­

bulinas y complemento se fijan a la pared del vaso, lo que ha 

sido descrito en pacientes con enfermedad del suero, pdrpura -

hiperglobulin~mica, crioglobulinemias, artritis reumatoide y -

esclerodermia. 

En el segundo mecanismo las inmunoglobulinas se precipitan en 

la luz del vaso sangu!neo. En estos casos las anomal!as hep&­

ticas y la vasculitis ocurrirtan en enfermedades por complejos 

inmunes o cuando est6n presentes crioglobulinas. 

cuando la obliteración vascular se presenta por trombosis sin 

inflamación, los factores involucrados podr!an ser el flujo -

sangu!neo lento como sucederta en la insuficiencia cardiaca 

congestiva (2, 3~ y s!ndrome de hiperviscocidad por agregación 

plaquetaria o agragación de glóbulos rojos (8, 10). 

Por ültimo en la etiopatogenia de la BNR del h!gado tambi~n se 

ha implicado a el uso de drogas como los esteroides, anticon-­

ceptivos orales, antineopl!sicos, o agentes inmunosupresores 

CU. 
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Otras enfermedades que se han asociado a HNR son la tuberculo­

sis (16~, diabetes mellitus (9), endocarditis bacteriana (15~ 

y enfen1edad de Krabbes (JJ. La relaci6n entre estas enfenne­

dades y la HNR no está claramente establecida y podrta ser - -

coineidencial. 

La fon1a de presentaci6n cltnica de la erifennedad es muy vari!!_ 

da e incluye stntomas constitucionales no espectficos como son 

pérdida de peso, debilidad y dolor abdominal. Algunos pacien­

tes pueden dar manifestaciones que sugieren la posibilidad de 

enfermedad hep&tiaa (hepato y esplenomegalia cr6nica). 

La llN1\ frecuentemente se asocia a hipertensi6n porta por lo 

cual el sangrado de tubo digestivo alto secundario a ruptura -

de varices esofagicas puede ser la primera manifestaci6n de la 

enfermedad. 

A la exploraei6n f!sica la presencia de hepatoesplenomegalia -

es el hallazgo mSs cOJ!lún, y aunque es poco frecuente puede 

coexistir ascitis. Las varices esofSgicas son demostradas me­

diante la exploraci6n radiol6gica o endoscopica. 

Los examenes de laboratorio muestran discretas alteraciones de 

las pruebas de funci6n hepática, caracterizadas por niveles s~ 

ricos de fosfatasa alcalina, transaminasas y bilirrubinas de -

leve a moderadamente elevados, as! como una eliminaci6n anor-­

mal de la bromosulftale!na. 

Los estudios radiol6gicos simples de abdomen no son orientado­

res, el ultrasonido y la tanograf!a pueden revelar un h!gado -
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aparentemente nonnal (Cuando los n6dulos son de un tamaño menor 

a 0.5 cm.) hasta masas hipoecoicas o isoecoicas en la ultrason~ 

grafía y en ocasiones con zonas anecoicas centrales que sugie-­

ren hemorragias. 

En la tomografia axial computarizada puede observarse un patz6n 

hipodenso con mfnimo o nulo reforzamiento al inyectar medio de 

contraste. 

La HNR presenta algunas caracter1sticas radiol6gicaa semejantes 

a hiperplasia nodular focal, adenoma hepatocelular y a metast!­

sis hep!ticas, por lo cual en la interpretaci6n de los estudios 

radiol6gicos se debe de tener en cuenta estos diagn6sticos dif!_ 

renciales '11, .18L 

En cuanto el diagn6st!co definitivo hay uniformidad en la lite­

ratura m~dica en enfatizar la dificultad de establecerlo clíni­

ca y patol6gicamente. 

La gran mayor!a de pacientes tienen una enfermedad sist&nica 

previa y la 11111\ nunca es sospechada cl1nicamente, pudiendo sur­

gir la orientaci6n diagn6stica por las discretas alteraciones -

en las pruebas de funci6n ñep!tica realizadas en una valoraci6n 

de rutina o en un paciente con datos de hipertensi6n porta. 

La confirmaci6n solo es posible mediante la realizaci6n de bioe_ 

sia hepltica, la cual de preferencia deber! ser tomada a cielo 

abierto o por biopsias mdltiples bajo visi6n laparosc6pica, ya 

que una biopsia por punci6n percutfuiea podr1a hacernos incurrir 

en un falso diagn6stico de hiperplasia nodular focal o adenoma -

hepatocelular (2, 11, 19). 
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El diagnóstico diferencial deber! establecerse fundamentalmente 

con cirrosis hep!tica con la cual es confundida frecuentemente 

y de la que se diferencia por la poca f íbroais y la ausencia de 

daño hepatocelular, hlperplasia nodular focal y adenoma hepato­

celular, las cuales son masas bien circunscritas, y de las le­

siones nodulares Jiiperpl!sicaa que se presentan por exposici6n 

a monomeroa de cloruro de vinilo y ars~nico. 

El manejo de la enfermedad est4 limiatado a el tratamiento de -

las complicaciones como serian la hipertensi6n porta, rupturas 

o hemorragias intrahep!ticas y hemorragia• de vta• digestivas -

altas por ruptura de varices esof!g!caa. 

En casos de HN~ del htgado con hipertensi6n porta, la derivaci61 

portosistémica tiene mejor pron6stico que el observado en pa- -

cientes con hipertensi6n porta secundario a cirrosis hep!tica. 

Por Oltimo el car!cter premaligno de la HNR del h!gado no esta 

definitivamente aclarado. A pesar de que existen evidencias 

que sugieran tal relaci6n en animales de experimentaci6n (2),la 

transformaci6n nodular no debe· ser considerada un precursor 

obligatorio de carcinoma hep~tico ya que esta lesi6n no se en­

cuentra frecuentemente en el tejido no neopl!sico adyacente a -

carcinomas hepatocelulares. 



PllESENTACION DEL CASO CLINICO 

Se trata de una escolar femenina de 9 años de edad, originaria 

del Estado de Guanajuato (M~xico), sin antecedentes heredofami­

liares de :tmportancia para el padecimiento. 

Producto del auarto embarazo de madre G-B, P-7, A-O, C-1, norm~ 

ey~ytuvi no controlado, sin antecedentes de ingesta de medica­

inentos, no exposici5n a t6xicos ni radiaciones. 

Parto eut6cico, sin datos de hipoxia neonatal. 

El desarrollo sicomotor normal y su cuadro de inmunizaciones 

completo, 

Entre lo• antecedentes personales patol6gicos, cuadro de infec­

ciones de vías respiratorias altas 3 a 4 veces por año y saram­

pi6n •in complicaciones a los tres años de edad. 

Conocida en el Hospital Infantil de México Federico G6mez desde 

marzo de 1985 cuando la paciente contaba con 5 años de edad,por 

presentar cianosis y fatigabilidad de tres años de evoluei6n, -

siendo valorada por la consulta externa del servicio de cardio­

logía, donde se detecta soplo sist6lico II/VI en segundo espa­

cio intercostal izquierdo. 

La radiografía de t6rax mostr6 cardiomegalia G-1, flujo pulmonar 

normal, electrocardiograma con crecimiento ventricular izquier­

do y ecocardiografia modo M, reportado como normal. 

Permanece en observaci6n como cardiopatía en estudio y siete m!!_ 

ses después (Septiembre de l9BS) se detecta hepatomegalia de 

consistencia dura, la cual se incrementa en forma progresiva y 
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un mes mAs tarde (Octubre 1985) es ingresada con diagn6stico de 

hepatomegalia y cardiopat!a en estudio. En esta oportunidad se 

aprecia la presencia de telangiectasias en mejillas y esplenolll!. 

galia. 

Permanece seis d!as hpspitalizada y durante su estancia se rea­

liza ecocardiograf!a bidimensional, la cual ese informa como 

compatible con prolagpso de valvula mitral y Aorta bivalva. 

No se pudo establecer la causa de la hepatoesplenomegalia, pero 

se consider6 independiente de su valvulopat!a. 

La paciente oontinfio siendo controlada por consulta externa,pe!. 

maneciendo esntomltica ñasta julio de 1986. 

El 17 de noviembre de 1988 reingresa por el servicio de urgenc 

cias. 

El 17 de noviembre de 1988 reingresa por el sericio de urgenci­

cias por presentar ñmatemesis y melenas de tres d!as de evolu­

ci6n, se astablece el diagn6stico hemorragia de v!as digestivas 

altas y el 21 de noviembre de 1988 se raliz6 endoscopiA esofag2_ 

gastroduodenal, encontrandose en el tercio inferior es6fago 3 -

paquetes de varices grado IV, con ulceraciones e.1 dos de ellas, 

y un cord6n de varices en la region perpilorica. Se practic6 

escleroterapia en tres de la varices esofagicas. 

Por presentar hematemesis y melenas de tres d!as de vecluci6n -

se establece el diagn6stico de hemorragia de v!as digestivas a!. 

tas y el 21 de noviembre de 1988 se realiz6 endoscopia esofago­

gastroduodenal, encontrandonse en el tercio inferior. 

..-
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ESTA TESIS NO DEBE 
SAU8 !JE .LA .BIB!.lill.f P¡J 

un mes m~s tarde (Octubre l90St es ingresada con diagn6stico de 

hepatoaegalia y cardiopat1a en estudio. En esta oportunidad se 

aprecia la presencia de telangiectasias en mejillas y esplenom.!:. 

galia. 

Permanece seis d!as hospitalizada y durante su estancia se rea­

liz6 ecocardiograf1a bidimensional, la cual se informa como CO!!!_ 

patible con prolapso de v&lvula mitral y aorta bivalva. 

No se pudo establecer la causa de la hepatoesplenomegalia, pero 

se consider6 independiente de su valvulopat1a. 

La paciente continuo siendo controlada por consulta externa pe!. 

maneciendo asintom&tica hasta hasta julio de 1906. 

El 17 de noviembre de 1980 reingresa por el servicio de Urgen-­

cias por presentar hematemesis y melenas de tres d1as de evolu­

ci6n, se estllblece el diagn6stico de hemorragia de vlas digest!, 

vas altas y el 2.1 de noviembre de 1900 se realiz6 endoscopia 

esofagogastroduodenal, encontr~dose en el tercio inferior de -

ea6fago J paquetes de varices grado rv, con ulceraciones en dos 

de ellas, y un cord6n de varices en la regi6n prepil6rica. Se 

practic6 eacleroterapia en tres de lea varices esof&gicas. 

Se corrobora la presencia de hepatoesplenomegalia, telangiecta­

aias en cara, palma, plantas y ausencia de ascitis. 

Con el diagn6stico de ñipertensi6n porta en estudio se realiz6 

la paratom!a exploradora el dos de diciembre de 1988. Se enco!!_ 

tr6 un hlgado aumentado de tamaño y de aspecto nodular. Duran-
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te la !ntervenci6n se obtienen biopsias en cuña de ambos 16bu­

los hep!ticos y se pr&ctica mesentericoportograf!a que revel6 -

una presi6n a nivel mesentérico de 25 cm. de agua. 

El reporte histopatol~ico de las biopsias inform6 alteraci6n -

de la arquitectura hep!tica por la formaci6n de n6dulos de hep! 

tecitos, parcialmente rodeados por bandas finas de tejido cene.!:_ 

tivo con pérdida de la relaci6n espacio porta vena central (fi­

gua 41. No se encontr6 evidencia de daño hepatocelular. 

La paciente fue egresada el 30 de diciembre de 1988 con el dia!l. 

n6stico de hipertensi6n porta secundaria a hiperplasia nodular 

regerierativa del H!gado. 

Examenes de laboratorio.- En los examenes realizados, las bio­

metrias hem!ticas, recuento de plaquetas, ex~en general de orf. 

na, electrolitos séricos y gasometr1as arteriales se encentra-­

ron en liiai tes normales. 

!n las pruebas de func16n hep!ticas solamente se detect6 una 

discreta elevaci6n de la aspartatoaminotransferasa (TGO), la -

cual se encontraba en 60 urtdl (10 - 40 UI/dl), la fosfatasa a!_ 

calina y las cifras de bilirrubinas se encontraron normales. 

La electroforesis de proteínas no mostr6 ninguna alteraci6n. 

En las pruebas serol6gicas las antiestreptolisinas fueron de 

500 UT, factor reumatoideo positivo (++), complemento sérico 

normal. 

Las células LE, anticuerpos antinucleares, anticuerpos contra -

mGsculo liso, anticuerpo contra mitocondr!a fueron negativos. 
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La busqueda de marcadores serol6gicos para hepatitis A y hepa­

titis B fueron negativos. 

Los niveles séricos de alfa feto protetna de 8 ng/ml (0-20 ngj, 

Los estudios radiol6gicos de t6rax y abdomen no revelaron alte­

raciones y una ultrasonografta abdominal fue reportada dentro -

de llmites normales. 



DISCUSION 

La híperplnsia nodular regenerativa del h!gado es una causa p~ 

co frecuente fte enfermedad fiep~tica en la edad pediatrica, se 

acOl!lpaña en m's de la mitad de los casos de hipe.rtensi6n porta, 

la cual es atribuida a cirrosis fiep!tica o en algunas ocasio-­

nes diagnosticada fiípertensi6n porta !diopatica (17). 

Los casos descritos en la edad pedtatrica corresponden a ado-­

lescentes en su gran mayor1a (2,15), pero puede ser observada 

en lactantes menores .(31. 

Nuestra paciente fue diagnosticada en la edad escolar (9 añosl, 

sin embargo a la edad de S años la niña presentaba hepatomega­

lia dura y telangiectasias por lo que pensamos que para esa -

edad c0111enzaba a dar manifestaciones de enfermedad hep,tica. 

Adnque se ha asociado con una variedad de enfermedades en cuya 

etiopatogenia se implica a una respuesta regenerativa del h!ga­

do como consecuencia de alteraciones en el flujo sangutneo, en­

fermedades venooclusivas, alteraciones inmunol6gicas o uso de 

drogas, no se ha podido establecer el mecanismo de la enferme­

dad. 

El caso que presentamos no est~ distante de lo descrito en la 

literatura, ya que no encontramos una causa etiológica para el 

desarrollo de la enfermedad. La posibilidad de una alteración 

hemodin!inlica originada por la presencia de una cardiopat1a que 

condujera a una congestión pasiva cr6nica podrta ser una espe-
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culaci6n etiol6gica en la niña. Sin embargo la presencia de -

una v!lvula a6rtica bivalva y el prolapso de la válvula mitral 

por disfunci6n de mGsculos papilares descartan esta posibili­

dad. 

El presente caso puede tratarse de una nueva asociací6n de car 

diopatfa cong~nita con Riperplasia nodular regenerativa del hf 

gado. La relaci6n entre un flujo sanguíneo lento e llNR del hf 

gado se encuentra descrita en pacientes con insuficiencia car­

diaca conge&tiva cr6nica. 

La enfermedad puede tener un curso cl!nico asintomático y sol!!_ 

mente ser reconocida por la presencia de manifestaciones de h!, 

pertensi6n porta, COl!IO serian sangrado de v1as digestivas al-­

tas, Repato y/o esplenomegalia y muy raramente ascitis. La h!, 

pertensi6n porta es probablemente causada por la compresi6n 

que ejercen los n6dulos de Repatocitos hiperpl~icos sobre los 

vasos sangutneos intrafiepáticos. 

Las alteraciones de las pruebas de funci6n hep!tica generalme~ 

te est!n au&entes o son leves, y consisten en elevaciones de -

los niveles s~ricos de fosfatasa alcalina y transaminasas. 

El diagn6stico no es sospechado cllnicamente y solo es posible 

establecerlo mediante el estudio histol6gico de biopsias hepá­

ticas o en material de autopsias. 

En nuestro caso fue el sangrado de v!as digestivas altas por 

ruptura de varices esof!gicas la piedra angular del enfoque 

diagn6stico, ya que permiti6 orientarnos hacia las causas de -
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hipertensi6n porta sin alteraciones de las pruebas de función -

fiep&tica y de la mi8111a forma como esta descrito en la literatu­

ra el diagn6stico clínico nunca fue sospechado y s6lo se esta­

bleci6 por laparatomia y estudio histológico de los cortes de 

ftfgado. 

La asociaci6n de fiipertensi6n porta e hiperplasia nodular rege­

nerativa del h!gado deber& sospecharse en todos los pacientes -

con pruebas de funci6n bep&ticas normales o discretamente alte­

radas en quienes se descarte razonablemente las causas m&s fre­

cuentes de hipertensi6n porta, como son: La trombosis de vena -

porta, f!brosís qu!stica, fibrosís hep&tica congAnita, déficit 

de alfa uno antitr!psína, enfermedad de Wilson y schietoeomia­

sis ftep~tica. 

Dada la poca informaci6n sobre hiperplasia nodular regenerativa 

del lltgado en los textos de pediatta hemos pretendido con esta 

rev!si6n, ilustrada con un caso cltnico, dejar en la mente del 

pediatra general una cansa más de hipertensi6n porta en niños,­

quc nos permitirá disminuir el nllmero de diagnósticos de hiper­

tensí6n porta idiopátíca y tomar las decisiones terapeuticas 

tendientes a mejorar la calidad de vida de nuestros pacientes -

con fiepatopattas crónicas no círroticas. 
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