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ANTECEDENTES

La hipertension portal se caracteriza por un incremento en la presion de
la vena porta (>10mmHg). Esta puede presentarse con o sin cirrosis
hepdtica. La hipertension portal no cirrdtica es un grupo heterogéneo
de enfermedades que incluyen en su mayoria trastornos de fipo
vascular. El  gradiente de las venas suprahepdticas  es
caracteristicamente normal. (1)

La causa mds comun de hipertension portal no cirrdtica es la
obstruccion extrahepdtica de la vena porta (EHPVO). La EHPVO es una
patologia vascular del higado que se define como una obstruccion de
la vena porta en su porcidn extrahepdtica con o sin involucro de la
vena esplénica o mesentérica superior. Puede ocurrir en presencia o
ausencia de cirrosis. (2)

En el mundo occidental la EHPVO es causante de hasta el 10% de los
casos de hipertension portal, mientras que en paises en desarrollo esta
proporcidon puede ser de hasta el 20%. En pacientes sin cirrosis es
causada por patologias frombofilicas (70%) y el restante debido a
factores locales (infeccidon, cirugia, neoplasia, infeccidn local y
traumatismo). Basado en resultados de estudios occidentales se ha
estimado que los trastornos mieloproliferativos son la principal causa de

trombofilia en pacientes con EHPVO. (3, 4)



Un estudio reciente mostré un incremento en la frecuencia de la
mutacion del gen de la protrombina G20210A asi como deficiencias en
proteinas de anficoagulacion natfural. Sin embargo en una gran
proporcion de pacientes la causa de EHPVO no se identifica. (5)
Fisiopatologicamente el bloqueo pre hepdtico favorece la formacion
de multiples colaterales con un flujo hepatopeta. Estas colaterales son
descritas como degeneracion cavernomatosa o simplemente
cavernoma y pueden ser observadas en estudios de imagen simple
como el ultrasonido DOPPLER. La consecuencia hemodindmica es una
disminucion del flujo portal hepdtico y una mayor dependencia
hepdtica del flujo de la arteria hepdtfica lo cual puede favorecer
disminucion del estado funcional del higado. (6)

Histopatoldgicamente el higado se describe como suave o finamente
granular con arquitectura preservada. La fibrosis leve o moderada se ha
descrito hasta en el 40% de los pacientes con hipertension portal no
cirrética. (7)

Las manifestaciones clinicas se deben al incremento pre-hepdtico de la
presion del sistema porta, siendo la mdas comun la hemorragia digestiva
de origen variceal asi como las alteraciones derivadas de vdrices
ectopicas (duodenopatia portal, biliopatia portal, etc.). La anemia y la
esplenomeglia son frecuentes. La presencia de ascitis y encefalopatia

son eventos poco comunes. (8,9)



El diagnostico clinico de la EHPVO se debe sospechar en todo paciente
con manifestaciones clinicas de hipertension portal (gj. vdarices
esofdagicas) con una funcién hepdtica normal o casi normal. (10)

Este se debe confirmar con estudios de imagenologia que pueden
demostrar la existencia de cavernoma (ultrasonido DOPPLER, angioTAC
O angioresonancia magnética) y en casos poco claros serd necesario la
realizacion de un cateterismo de las venas suprahepdaticas. (11)

Una vez que se establece el diagndstico de EHPVO es necesario
investigar la causa para lo cual estd justificado la realizacion de estudios
en busca de tfrombofilia. A nivel mundial los trastornos mieloproliferativos
son la principal causa. A este respecto es relevante mencionar la que la
mutacion de la ftirosin cinasa Janus (JAK2) ha demostrado ser un
marcador de frastorno mieloproliferativo incluso antes de que se
presenten alteraciones hematoldgicas periféricas. (12,13)

El fratamiento dependerd de la causa asi como del sitio de la
obstruccion y las manifestaciones clinicas de la misma. En el caso de la
hemorragia variceal se ha demostrado que la escleroterapia y la
ligadura son Utiles y efectivas para el control de la misma. El uso de
betabloqueo con propranolol ha demostrado ser efectivo para la

prevencion del sangrado. (14)

En casos de paciente con falla a manejo endoscopico estd indicado la
realizacién de cirugias de derivacion de la presion portal asi como
aquellos con manifestaciones relacionadas sin respuesta a manejo

conservador (biliopatia portal, hiperesplenismo sintomdtico). (15)



JUSTIFICACION

La hipertension portal no cirrdtica asociada a tfrombosis de la vena porta
extrahepdtica es una patfologia poco frecuente. Sus causas,
manifestaciones y factores asociados nunca han sido descritos en una

poblacidn mexicana.



OBJETIVOS

Describir las caracteristicas clinicas de pacientes con hipertension portal
no cirrdtica debido a obstruccion de la vena porta extrahepdatica en un

hospital mexicano de tercer nivel.



MATERIALES Y METODOS
METODOLOGIA
Se realizd un estudio prospectivo de tipo descriptivo en la poblaciéon
activa de la consulta externa de Cirrosis e Hipertension portal del
Instituto Nacional de Ciencias Médicas y Nutricion “Salvador Zubirdn”

en el periodo comprendido entre marzo del 2009 y marzo del 2010.

CRITERIOS DE INCLUSION
Pacientes con diagndstico de hipertension portal no cirrdtica asociado

a frombosis de la vena porta

CRITERIOS DE EXCLUSION
Pacientes con hipertension portal asociado a cirrosis

Pacientes con hipertension portal asociada a patologia post hepdatica.

ANALISIS ESTADISTICO

Se describen las variables demogrdficas, clinicas, biogquimicas, asi como
hallazgos de procedimientos quirdrgicos y estudios de gabinete
realizados dentro del instituto que incluyeron: ultrasonido, tomografia,
ecocardiograma e histopatologia.

Se determinaron frecuencias y medidas de tendencia central para el
andlisis de las variables. Los datos fueron analizados en el programa

estadistico SPSS version 17 para Windows.



RESULTADOS

Se captaron 20 pacientes durante el periodo de estudio. La distribucion
por género fue similar (55% hombres vs 45% mujeres). La edad
promedio al diagndstico fue de 31 anos con un rango que fue desde los
3y hasta los 65 anos.

El condicionante de trombosis fue identificado en 9 de los 20 pacientes
La causa mds frecuente fue el sindrome de anficuerpos antifosfolipidos
(6 pacientes), seguido de deficiencia de proteina C (1), deficiencia de
proteina S (1) y policitemia vera (1). (tabla 1) Siete reciben
antficoagulacion actualmente y 3 han presentado sangrado digestivo
durante el tiempo que han estado anticoagulados.

Catorce pacientes (70%) tenian afeccion exclusiva de la vena porta
mientras que el resto tiene ademds extension del trombo hacia otros
vasos (vena mesentérica 3, vena esplénica 2, vena esplénica vy
mesentérica 1). Grdfico 1 Cuatro de los pacientes con trombosis portal
(25%) tenian ademds un sitio de trombosis fuera del sistema portal (3
vena renal, 1 miembro pélvico, 1 vena cava). Todos ellos tienen una
patologia trombofilica subyacente.

La mayoria (60%) han tenido sangrado de tubo digestivo variceal y la
totalidad de estos fiene erradicacion exitosa de las vdrices. Tres
presentan ademds vdrices fundicas (15%). La mayoria de los pacientes
tiene gastropatia portal (80%). Uno de ellos ademds tiene biliopatia
portal y colopatia portal (5%). (tabla 2)
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Durante su evolucidn ha sido necesario transfundir al 100% de los
pacientes con sangrado variceal. Ocho han sido sometidos a cirugia
derivativa de la presion portal (40%), la mayoria de ellos con
procedimiento de Sugiura (6 pacientes) y el resto con procedimiento
tipo Warren (2 pacientes).

Los valores de laboratorio mostraron en promedio: hemoglobina
13.6g/dL, plaguetas 138,000. En lo relativo a las pruebas de
funcionamiento hepdtico los promedios mostraron valores de: albUmina
3.57g/dL, y bilirubina de 1.4mg/dL. Ningun paciente presenta o ha
presentado encefalopatia. Solo 5 pacientes tienen ascitis (25%) de los
cuales solo uno presenta ascitis de dificil control.

En 8 pacientes se ha readlizado estudio no invasivo en busca de
hipertension pulmonar (ecocardiograma) encontrdndose incrementada
en 3 de ellos (37%) siendo de grado leve - moderada. Ninguno de ellos
tuvo corfos circuitos pulmonares evidentes en la prueba de solucion
salina agitada.

Diez pacientes fienen biopsia hepdtica, no siendo encontrado fibrosis en

ninguno de ellos.
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DISCUSION

La hipertension portal no cirrdtica es una patologia poco frecuente
cuyos principales datos epidemioldgicos vienen de series de casos o
reportes de casos. De acuerdo a un cdiculo del estimado de los
pacientes que fueron evaluados durante el periodo de estudio en la
consulta de cirrosis e hipertension portal de nuestro hospital, esta
poblacion representa menos del 5% del total. Esta estimacion
concuerda con datos de paises desarrollados de occidente cuya
frecuencia es similar.

Las caracteristicas demogrdaficas mostraron una gran dispersion, lo cual
nos hace ver que es una patologia que puede presentarse en cualquier
etapa de la vida y en cualquier género.

En lo relativo a la etiologia de la EHPVO el estudio evidencié una
frecuencia incrementada para trombofilias de origen autoinmune,
sifuacion explicada por un sesgo propio de la poblacidon de nuestro
instituto que es un centro de referencia de patologias reumatoldgicas.
Es relevante hacer notar que no se encontraron los sindromes
mieloproliferativos como causa frecuente, por lo cual hacer estudios
costosos como la mutacion JAK2 puede no estar justificado.

La afeccion vascular de varios vasos del sistema porta mostré multiples
afecciones de vasos circundantes. Siendo habitual encontrar trombosis
en vasos fuera del sistema porta exclusivamente en aquellos pacientes

con tfrombofilia primaria demostrada.
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La presentacion clinica de nuestros pacientes fue similar a lo descrito en
la literatura, encontfrando igualmente que la manifestaciéon clinica mads
frecuente es la hemorragia variceal y que |la ascitis es un evento poco
frecuente muy probablemente debido a que hay desarrollo de
circulacion colateral que logra disminuir la congestion intestinal inicial.
De igual manera un dato clinico orientador a hipertensiéon portal no
cirrdtica es que las pruebas de funcidn de sintesis hepdtica se
mantienen respetadas de manera universal. Asi mismo la arquitectura
hepdtica evaluada por microscopia no evidencid ningiun grado de
fibrosis. Si bien la vena porta es responsable del 75% del flujo sanguineo
hepdtico, es probable que los mecanismos compensatorios logren
ajuste en el flujo de oxigeno y nutrientes a través de la arteria hepdtica
lo que mantiene un equilibrio en la irrigacion vascular hepdtica. Esto
aunado a que el evento de trombosis portal es un evento de una sola
agresibon que no progresa y permite amortiguar los cambios
hemodindmicos mediante el desarrollo de circulacion colateral
mediante cortos circuitos porto sistémicos (ej. Varices esofdgicas)
Finalmente, llama la atencidon que observamos una frecuencia
aumentada de hipertension pulmonar (40%) en comparacién con lo
descrito en la literatura (<10%). Sin embargo es importante recordar que
el ecocardiograma es una herramienta solamente orientadora y que la

evaluacion mds exacta y definitiva es el cateterismo venoso.
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CONCLUSIONES

La mayor parte de los pacientes con hipertension portal no cirrdtica
debido a EHPVO en nuestra poblacién son jovenes y tienen alguna
patologia trombofilica subyacente.

La manifestacion mds frecuente es el sangrado variceal.

La funcion e histologia hepdtica se ve respetada

Existe una frecuencia aumentada de hipertension pulmonar detectada

por ecocardiograma.
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ANEXOS

Anexo 1: Tablas

Género Hombres 11
Mujeres 9
Total 20
Edad promedio de 31 afios
presentacion
Trombofilia subyacente 9/20
(45%)
Causa trombofilia
SAAF 6
Def. prot. C 1
Def. prot. S 1
Policitemia Vera 1

Hemoglobina promedio 13.6 g/dL

Plaquetas promedio 138,000/mm3

Bilirrubina 1.4mg/dL
promedio

Albumina 3.57¢g/dL
promedio

Encefalopatia 0/20 (0%)
Ascitis 5/20 (25%)

Tabla 1. Caracteristicas clinicas de pacientes con hipertensién
portal no cirrotica asociada a EHPVO.

Hemorragia variceal 12/20

(60%)

Hallazgo endoscoépico v. esofagicas 60%
v. fundicas 15%
gastropatia 80%
portal

Biliopatia portal 5%

Colopatia portal 5%

Tabla 2. Complicaciones derivadas de la hipertensién portal no cirrética
en pacientes por EHPVO.



ANEXO 2: Grafico

® solo porta
B porta y mesentérica
® portay esplénica

H porta, mesentérica 'y
esplénica

Grafico 1. Vasos venosos afectados en los pacientes con hipertension
portal no cirrética por EHPVO.
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