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RESUMEN:

Introduccion. Se han identificado alteraciones especificas en la vasculatura
pulmonar, asociadas a la presencia de hipertension portal (HTP).

Objetivos: Establecer cuales son las complicaciones pulmonares mas frecuentes
y manifestaciones clinicas en la poblacién infantil con hipertension portal no
cirrotica (HTPNC) del Instituto Nacional de Pediatria (INP).

Método: Se revisaron 210 expedientes de pacientes con HTP de los cuales 30
cumplieron los criterios de inclusién, s6lo se contactaron 18 pacientes con
HTPNC en quienes, previa firma de carta de consentimiento y asentimiento, se
buscaron datos de hipertensién portopulmonar o sindrome hepatopulmonar, a
todos se les realiz6 pulso-oximetria, gasometria, radiografia de térax,
ecocardiograma bidimensional, electrocardiograma. El disefio del estudio fue de
tipo cohorte, observacional, longitudinal, prospectivo, prolectivo, de
procedimiento. Este estudio fue revisado y aprobado por el Comité de
Investigacion y de Etica del INP. Para el andlisis estadistico se utilizo prueba de
t-student para muestras independientes.

Resultado: Se detectaron 7 pacientes con hipertension arterial pulmonar (5 con

HTP prehepatica y 2 presinusoidal), 5 con hipoxia por gasometria, 4 con
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abombamiento de la pulmonar, 3 con aumento de la trama vascular en
radiografia de térax, 3 con cardiomegalia y 3 con EKG alterado. Solo 1
presentaba disnea y otro asintomatico pero con hipocratismo digital.
Conclusiones: Se demostro la presencia de hipoxia en méas de la mitad de los
pacientes e hipertension arterial pulmonar en aproximadamente el 40%. Por lo
gue en el momento del diagnostico de HTP se deben buscar datos clinicos,
radiolégicos, gasométricos y ecocardiograficos de sus complicaciones.

Palabras clave: hipertension portal no cirrética, complicaciones

cardiopulmonares, sindrome hepatopulmonar y portopulmonar.

INTRODUCCION

Se denomina HTP a la elevacion de la presion portal por encima de 10 mm Hg
ocasionada por aumento de la resistencia y del flujo portal, 1y ésta anomalia
inicia con un aumento en la resistencia del flujo que puede involucrar desde el
lecho esplacnico hasta la auricula derecha. Los cambios vasculares pueden ser:
prehepaticos, intrahepaticos y posthepaticos. 1y Fluckiger en 1884 fue el primero
en reportar la asociacion entre enfermedades hepaticas y anormalidades
vasculares pulmonares, sin embargo en los ultimos 15 afios a ésta asociacion se
le ha dado mas importancia, identificandose alteraciones especificas en la
vasculatura pulmonar, asociadas con la presencia de enfermedad hepética e
HTP. (23 El sindrome hepatopulmonar se caracteriza por la triada de HTP,
hipoxemia arterial y dilataciones vasculares intrapulmonares; mientras que en el
sindrome portopulmonar se caracteriza por vasoconstriccion pulmonar con

hipertension arterial pulmonar, hipoxia e hipocapnia asociadas ala HTP. (4

Tanto la hipertension portopulmonar (HPP) y el sindrome hepatopulmonar (SHP)
(sindrome de desequilibrio alveolocapilar y defecto perfusorio difuso) ) son
entidades que comparten mecanismos fisiopatolégicos que involucran
alteraciones vasculares de la enfermedad hepética, sistemas neurohormonales y
sustancias vasoactivas, pero que representan entidades con caracteristicas

clinicas y evolucion diferentes. (3
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Se ha demostrado que la HTP “per-sé” es el factor fisiopatologico mas
importante en estos sindromes, ) Yya que en los pacientes cirroticos el grado de
disfuncion hepatica no correlaciona directamente con el grado del dafio
pulmonar. Recientemente, se ha demostrado la presencia del SHP en pacientes
con ausencia de cirrosis (trombosis de la vena porta, hiperplasia nodular
regenerativa, fibrosis hepatica congénita y sindrome de Budd-Chiari), (7,¢) incluso
con prevalencias mayores del 28% como en el caso del sindrome de Budd-
Chiari. (9 En pacientes pediatricos con obstruccion de la vena porta la
prevalencia es del 0.5%, mientras que en los de atresia de vias biliares y

sindrome de poliesplenia es del 20%.

El SHP se caracteriza por la presencia de disnea, cianosis, hipocratismo digital,
ortodeoxia y platipnea (10, 11,12), aunque en etapas iniciales la inica manifestacion
es la hipoxia; mientras que HTPP incluye la presencia de disnea, fatiga, dolor

toracico y sincope,

Las dilataciones vasculares intrapulmonares (DVIP) se pueden diagnosticar por
ecocardiograma bidimensional o con contraste de burbujas y/o por gammagrafia
pulmonar de perfusion con albuamina macroagregada marcada con tecnesio-99

m (99mTcMAA). (3,4, 6,13, 14, 15, 16, 17)

Existe poca informacion en la literatura mundial sobre las complicaciones
cardiopulmonares de HTPNC en la poblacion pediatrica; en México la frecuencia
de éstas se desconoce. En el INP se han reportado cuatro casos diagnosticados
en necropsia, por lo que es imperativo investigar en este grupo de pacientes
dicha complicacion. El objetivo del estudio es identificar a los pacientes y el
tiempo en que se instauran las complicaciones cardiopulmonares para ofrecer
un tratamiento oportuno que favorezca la optimizacion de recursos y evitar la
evolucion de las complicaciones no diagnosticadas. Ademas de que ofrece

nuevas lineas de investigacion.



METODO

Estudio de tipo cohorte, observacional, longitudinal, prospectivo, prolectivo, de
procedimiento, revisado y aceptado por los Comités de Investigacion y Etica
del INP. Se revisaron 210 expedientes de pacientes con HTP atendidos en el
Servicio de Gastroenterologia y Nutricion del INP del 1ro enero de 1998 al 31
de diciembre de 2008, detectandose 30 pacientes con HTPNC, de los cuales
s6lo se pudieron contactar 18 pacientes, el resto no se localizé por cambio de
domicilio. Previa firma de la carta de consentimiento y asentimiento en su caso;
se les realiz6 revision médica completa, investigandose presencia de disnea,
fatiga, platipnea, dolor toracico, hemoptisis, cianosis, hipocratismo digital. A
todos se les realiz6 pulso-oximetria, gasometria arterial, radiografia tele de
térax, electrocardiograma y ecocardiograma en donde se midié presion de
arteria pulmonar y se buscaron datos compatibles con hipertension arterial
pulmonar. Se considero hipertensiéon pulmonar arriba de 25mmHg, hipoxemia a
PaO, menor de 70 y saturacion de O,% menor de 90% (1g,19). Se excluyeron a

pacientes que tuvieran cardiopatia 0 neumopatia conocida.

Andlisis estadistico:

Las variables se estudiaron inicialmente por su frecuencia absoluta y relativa.
Se utilizaron medidas de resumen y tendencia central como: media, mediana,
desviacion estandar, minimos y maximos. Para el andlisis bivariado se utilizo
X?y t-student, se consideré significativa p menor que 0.05, asi como se calculé

el intervalo de confianza al 95%.

RESULTADOS

De los 18 pacientes, 10 fueron mujeres. Se encontro 12 pacientes (66.6%) con
hipertension portal prehepatica y 6 (33.3%) con presinusoidal. Las causas
prehepaticas se dividieron en: trombosis de la vena porta 1, trombosis y
degeneracion cavernomatosa de la porta 5, trombosis de la vena porta y la
esplénica 2, degeneracion cavernomatosa 1, trombosis de la vena esplénica 3.

En este grupo hubo un predominio del genero femenino 7/12 (58.4%) y 6



pacientes tenian doble etiologia de hipertension portal prehepatica. En los
pacientes con hipertension presinusoidal se encontré que no habia predominio

de género.

Las edades al diagnéstico comprendieron un rango de 4 a 155 meses. En los
pacientes con hipertension portal prehepatica la edad fue 54.5+40.4 (Min 4, Max
113, IC -52.92 a 40.4) y para los pacientes con presinusoidal 60.8+51.1 (Min 12;
Max 155, IC -22.22 a 47.39).

Se practico derivacidon portosistémica en 10 pacientes (55.55%) (6 femeninos),
de los cuales 8 tenian hipertension portal prehepética y 2 hipertension portal
presinusoidal. La edad en meses al momento de la derivacion fue de 79.0+28.3,
(Min 35; Max 113).

Al comparar los valores de la gasometria (PaO,, PaCO,, pH, saturacion O,,) de
los pacientes derivados y no derivados, mediante prueba de t-student para
muestras independientes, no se encontr0 diferencia estadisticamente
significativa (p=0.832, 0.172, 0.411, 0.646 respectivamente). Se compararon
los resultados gasométricos entre los pacientes con hipertensiéon portal
prehepatica de diferentes etiologias, (ver cuadro 1) mediante prueba de t-
student para muestras independientes se encontr6 que no hay diferencia

significativa entre la PaO,, PaCO,, pH y saturacion O..

Las presiones pulmonares de los 18 pacientes fueron entre los 18 y 36mmHg
(media de 25.94+5.75) de los cuales, 7 pacientes tuvieron hipertension pulmonar
(presion por arriba de 25 mm Hg) 5 con hipertension portal prehepatica y 2 con
presinusoidal (ver cuadro 2). De los 7 pacientes con hipertension pulmonar (4
derivados quirargicamente), 5 tenian hipoxia por gasometria, mientras que las
pulso-oximetrias registraron saturaciones de 88 a 96%, s6lo en un caso fue
posible documentar hipoxia por este método. En la radiografia de térax se

reportd6 4 pacientes con abombamiento de la pulmonar y 3 con trama



broncovascular aumentada. En tres casos se documentd alteraciones

electrocardiograficas (hipertrofia de cavidades derechas).

De los pacientes que no cumplieron el criterio de hipertensién pulmonar, se
detectaron en la gasometria 6 con hipoxemia mientras que por pulso-oximetria
ninguno la presentaba. En la radiografia de torax 3 con abombamiento de la

arteria pulmonar y 1 con incremento de la trama broncovascular.

DISCUSION:

La asociacion entre enfermedades hepaticas y anormalidades vasculares
pulmonares es conocida desde 1884 () En 2007, Chéavez-Tapia definen al
sindrome hepatopulmonar y a la hipertension portopulmonar como entidades
gue implican alteraciones vasculares pulmonares secundarias a un desequilibrio
en los sistemas neurohumorales y sustancias vasoactivas por la presencia de
HTP ya sea de origen cirrético o no cirrético. La HTP parece ser el mecanismo

fisiopatologico mas importante para el desarrollo de las mismasy ).

En nuestro estudio, se encontré6 que de 210 pacientes con HTP, el 14% (30)
correspondié a no cirrética. De los 18 pacientes con HTPNC estudiados, 11
presentaban hipoxia gasométrica y de estos, en 7 se demostré hipertension de
la arteria pulmonar. Confirmamos la importancia de la participacion de la HTP
per sé, como factor de riesgo para el desarrollo de complicaciones

cardiopulmonares.

Krowka describe que el diagnéstico de hipertension pulmonar generalmente se
realiza entre los 4 a 6 afos (48 a 72 meses) posteriores al diagnostico de HTP,
@) en nuestros pacientes las edades al diagnostico oscilaban entre 1 mes a 154

meses, media 61 meses, que no difiere a lo referido en la literatura.

Segun McDonnell, Herve, y Portmann, en aquellos pacientes con hipertension

arterial pulmonar el 9% presenta de forma concomitante HTP 20.21,22,23) -



A diferencia de lo reportado en la literatura en donde la prevalencia del SHP en
el sindrome de Budd Chiari es del 28% y en pacientes con obstruccion de vena
porta es del 0.5%, @y 24 €n nuestro estudio la mayor parte de los pacientes

presentaron hipertensién portal prehepética.

En el presente estudio no fue posible identificar el momento en que se adquirid
la lesion prehepatica, por lo tanto medir el impacto del tiempo de evolucion en

los pacientes no es posible.

Las manifestaciones clinicas del SHP son disnea, ortodeoxia, platipnea,
hipoxemia PaO, < 70, hipocratismo digital y cianosis. En el caso de HTPP
pueden presentar disnea de esfuerzo, sincope, dolor toracico, fatiga, hemoptisis
y ortopnea ,13,14,15.16,17,25) . EN nuestros pacientes solo 1 referia disnea con el

esfuerzo y otro presentaba hipocratismo digital en ausencia de sintomatologia.

Los gases arteriales son fundamentales para el diagnostico y para determinar la
gravedad del SHP y HTPP y la oximetria de pulso puede usarse como tamizaje y
seguimiento de pacientes con SHP moderado a grave. 1316y En nuestros
pacientes se detectaron 11 pacientes con hipoxemia por gasometria (Pa < 70) (6
mujeres). Al asociar la PaO, <70 y los niveles de saturacion de oxigeno por
pulso-oximetria s6lo 1 paciente tuvo una saturacion menor de 88% e hipoxemia.
Se compararon los resultados gasométricos entre los pacientes con hipertension
portal prehepatica mediante la prueba t de student para muestras
independientes, no encontrandose diferencia significativa entre la PaO,, PaCO,,

pH y SO,. Ninguno de nuestros pacientes presentd hipocapnea ni hipercapnea.

El ecocardiograma con contraste de burbujas (ECB) es el método de eleccion en
la deteccion cualitativa de DIVP (17, 25). En ésta Institucion no contamos con éste
procedimiento diagnéstico, por lo que no se realiz6. El ecocardiograma
bidimensional también es una herramienta Gtil para la deteccion temprana de

este padecimiento. (3 A todos se les realiz6 ecocardiograma bidimensional y se



encontraron 7 pacientes (5 prehepaticas y 2 presinusoidales) con incremento de
la presion de la arteria pulmonar arriba de 25mmHg, 5 de ellos con hipoxia por

gasometria, 4 de ellos con datos radiolégicos de hipertension pulmonar.

Chan y Palevsky describen que en la radiografia de térax puede que no se
observe ninguna alteracion, o bien, una arteria pulmonar prominente, dilatacion
de cavidades derechas, o hipervascularidad en los I6bulos superiores (26 EnN
nuestro estudio se identificaron 7 pacientes con abombamiento de la arteria
pulmonar: En 4 de ellos ademas se encontré presion pulmonar por arriba de
25mmHg, en 3 incremento de la trama broncovascular y sélo 1 presento indice

cardiotorécico mayor de 0.5.

El electrocardiograma muestra comiunmente alteraciones tales como hipertrofia
del ventriculo derecho, desviacién del eje a la derecha, bloqueo de rama
derecha y taquicardia sinusal; 26, 27) de acuerdo a lo descrito en 3 de nuestros

pacientes se report6 hipertrofia de cavidades derechas.

Dado que la muestra no es muy grande (18 pacientes), los resultados pueden
estar afectados por el tamafio muestral, no obstante se encontr6 que los
pacientes con hipertension portal prehepatica son los que cursaron con mayor

hipoxia en gasometria y presién arterial pulmonar arriba de 25mmHg.

Se describe en la literatura que los pacientes con HPP presentan hipoxemia e
hipocapnia, a diferencia de lo encontrado en nuestros pacientes donde se
reportaron 11 con hipoxia y 5 presentaron presion arterial pulmonar
incrementada, ninguno presento hipocapnia, por lo tanto, es muy posible que en
el momento que fueron evaluados se encuentren en una etapa temprana de la

enfermedad. (2g)

Dadas las alteraciones ocasionadas por el desequilibrio entre factores

vasodilatadores y vasoconstrictores, una posibilidad diagnéstica podria ser la



medicion sérica de 6xido nitrico y determinacion de la sustancia p, que como se
sabe son sustancias vasodilatadores y cuyos niveles se encuentran elevados en

pacientes que tienen sindrome hepatopulmonar. (14,2s)

Para hipertension porto pulmonar los estudios de Oxido nitrico, endotelina y
tromboxano pueden ser utiles, sin embargo hasta la fecha no se han descrito

test serologicos en el diagnoéstico de SHP ni HPP en nifios. (13

Este fue una cohorte retrospectiva y el seguimiento prospectivamente de éste
tipo de pacientes debera realizarse a la mayor brevedad, en virtud de que la
historia de la enfermedad en este caso no se conoce a totalidad.

Consideramos que el tiempo de evolucion es un factor que puede impactar en la

oxigenacion y en los valores de gasometria.

CONCLUSIONES:

Ya que en el presente estudio se demostro la presencia de hipoxia en mas de la
mitad de los pacientes e hipertension arterial pulmonar en aproximadamente el
40% de los pacientes estudiados; es de suma importancia que en el momento
del diagnéstico se busque intencionadamente los datos clinicos, radioldgicos,

gasomeétricos y ecocardiograficos en éste grupo de pacientes.

El presente trabajo representa una cohorte que amerita dar seguimiento a través
del tiempo para conocer la evolucion de la enfermedad, nuevos casos y ofrecer

un tratamiento oportuno de las complicaciones cardiopulmonares de la misma.
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Gasometria por Tipo de Hipertensién Portal
CUADRO 1

Pre-hepatica Presinusoidal
Media+D.E. Media+D.E.

pH 7.43+0.03 7.41+0.05
PaO; 63.7£14.5 65.0+11.6
PaCO, 28.8+3.4 31.3+3.4
Sat O, 88.8+£7.6 90.3+6.0

*Las diferencias no son estadisticamente significativas.

PaOz2: presion parcial de oxigeno, PaCO2: presion parcial de dioxido de

carbono, Sat O2: saturacién de oxigeno.
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CUADRO No. 2

PACIENTES
género Edad diagnéstico  pulsoox Pa02 SO2 PAP Eco EKG Rx Sint
meses alt alt alt sign

fem 173 prehepéatica 96 70 90 18 no no si no
masc 146 prehepatica 98 704 945 20 no no no no
fem 120 prehepatica 96 73.7 941 20 no no no No
fem 64 prehepéatica 95 576 876 20 no no si No
fem 47 prehepéatica 92 56.4 843 20 no no no Si
masc 163 presinusoid 92 62.3 87 23 no no no no
masc 28 prehepatica 98 80.3 969 23 no no no No
masc 201 presinusoid 99 829 96.2 24 no no no No
fem 222 presinusoid 90 66.9 948 25 no no no no
masc 103 prehepatica 96 599 90.1 25 no no si  no
masc 19 presinusoid 95 659 90.1 25 no no si  no
fem 183 prehepatica 96 88.8 976 28 Si no si No
fem 115 presinusoid 90 46.5 80.1 28 Si no no no
fem 29 prehepéatica 95 71.7 947 30 Si Si si  no
fem 149 prehepatica 88 42 73.8 31 Si no no no
fem 165 presinusoid 95 66 93.9 35 Si Si si No
masc 150 prehepatica 90 504 85 36 Si Si si si
masc 23 prehepatica 90 433 76.9 36 Si Si Si No

Fem: femenino, masc: masculino, pulsoox: pulso-oximetria, PaO2:presion parcial de oxigeno, SO2:
saturacion de oxigeno, PAP: presidon de arteria pulmonar, Eco Alt: ecocardiograma alterado, EKG:
electrocardiograma, Rx alt: alteraciones radioldgicas, Sint-Sign: sintomas o signos.
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