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RESUMEN.

La obstruccién de la vena porta es una las principales causas de hipertension porta
prehepatica en nifos. Al reemplazo de las venas de un solo canal por numerosos
canales tortuosos en el trayecto de la vena porta se le conoce como degeneracion
cavernomatosa de la porta (DCP), todo ello como resultado de una obstruccién al
flujo sanguineo a través de la misma, relacionados con factores predisponentes ya
descritos en la literatura, dando como resultado manifestaciones clinicas tales como
hemorragia del tracto digestivo superior, de alta mortalidad en la poblacién
pediatrica.

En México representa el 61.5% de las causas que dan origen a hipertensién porta
prehepatica. Entre las manifestaciones clinicas relacionadas a esta entidad se
encuentran esplenomegalia y hemorragia digestiva alta, siendo esta ultima el signo
clinico principal, reportandose que cerca del 90 al 95% de los pacientes presentan
varices esofagicas y el 35 al 40% varices gastricas.

Existen factores predisponentes relacionados con su aparicion, entre los cuales se
encuentran cateterismo de la vena umbilical, enfermedades protromboticas y
malformaciones vasculares.

El diagnostico de la DCP es raramente identificado unicamente a partir de la clinica,
es por ello que se requiere de estudios de imagen para realizar la confirmacion,
siendo el ultrasonido Doppler el de mayor accesibilidad y de adecuada sensibilidad
y especificidad.

La duracion de los sintomas en los pacientes con esta entidad tienen un impacto en
la historia natural de la enfermedad y la funcién hepatica es por ello que la edad de
presentacion de los sintomas, esta intimamente relacionada con los resultados del
tratamiento y el prondstico a largo plazo de estos pacientes. Es por ello que el
pediatria debera estar familiarizado con las caracteristicas de la presentacion clinica

para ofrecerle al paciente tratamiento oportuno y adecuada calidad de vida.



Planteamiento del problema: Desconocemos de forma exacta cual es la
frecuencia y las manifestaciones clinicas con que se presentan los pacientes
pediatricos con DCP atendidos en el HIMFG; por lo que nos planteamos las
siguientes preguntas de investigacion:

1. ¢Cual es la frecuencia de DCP en pacientes pediatricos atendidos en el
HIMFG en los ultimos 22 afios?

2. ¢Cuales son las manifestaciones clinicas de presentacién?

3. ¢En qué porcentaje se encuentra los antecedentes de riesgo para el

desarrollo de la misma?

Justificacion: El HIMFG es un hospital de tercer nivel de atencion, el cual es un
centro de referencia para este tipo de padecimiento. La correcta identificacion y
conocimiento de este tipo de padecimientos nos permitira establecer medidas
terapéuticas mas adecuadas para su atencion.

Objetivos: Determinar la frecuencia de la DCP. Establecer la frecuencia de las
manifestaciones clinicas al momento del diagnéstico y, posteriormente, conocer la
frecuencia de los factores de riesgo que han sido reportados previamente.
Metodologia: Estudio observacional, descriptivo, retrospectivo, del tipo serie de
casos. Se revisaron expedientes de pacientes pediatricos con diagnostico de
hipertension porta prehepatica atendidos en el HIMFG del 1° de Enero de 1998 al
31 de Diciembre del 2019. Realizado en el departamento de Gastroenterlogia y
Nutricion del HIMFG. La seleccion de la muestra sera no probabilistica, por
conveniencia, de casos consecutivos. Se incluiran todos los expedientes de
pacientes con DCP que se encuentren en el archivo clinico del HIMFG. Analisis
estadistico: Se realizo estadistica descriptiva utilizando frecuencias y proporciones
para variables cualitativas. Para variables cuantitativas se utilizaron medidas de
tendencia central y de dispersion.

Resultados: se lograron identificar e incluir 108 expedientes de pacientes
pediatricos con DCP. Hay un incremento aparente de los casos de DCP desde 2005.
El 61% fueron del sexo masculino. La edad promedio al momento del diagndstico
fue 5.72+3.89 anos. El 48% de los pacientes, presenté al menos un factor de riesgo



asociado, siendo cateterismo de la vena umbilical el mas frecuente, con un 45.37%.
En el 75% de los casos se reportaron dos manifestaciones clinicas al diagnostico,
predominando STDA y esplenomegalia, con un 91.66% y 85.19%, respectivamente.
La hipoalbuminemia fue la alteracion bioquimica mas frecuente con un 84.26%.

Conclusiones: Existe una tendencia ascendente en el numero de casos de DCP.
Las manifestaciones clinicas tales como STDA, esplenomegalia y alteraciones
bioquimicas como hipoalbuminemia caracteristicas de la DCP, se encuentran al
momento del diagndstico en la mayoria de los pacientes, sin embargo, solo un
reducido numero de pacientes, presenta todas las manifestaciones clinicas,

reportandose solo un factor de riesgo especifico en el 50% de los casos.



MARCO TEORICO.

La hipertension portal es un sindrome clinico comun definido como la elevacion del
gradiente de presion venosa hepatica (HVPG) por encima de 5 mmHg. La
hipertension portal es causada por la combinacién de dos procesos hemodinamicos
simultaneos: 1. Aumento de la presion portal; 2. Incremento en la resistencia portal.
En la mayoria de los casos, parece que la anormalidad inicial en el desarrollo de la
hipertension portal es el incremento de la resistencia al flujo de sangre entre el lecho
esplacnico y el atrio derecho. La etiologia de este incremento en la resistencia es
variable pero usualmente compromete el lumen del vaso 2.

Con base a su clasificacién anatomica, la hipertension portal, para su estudio, puede
clasificarse en prehepatica, intrahepatica (presinusoidal, sinusoidal vy
postsinusoidal) y posthepatica. Se encuentra un predominio de la hipertensién portal
prehepatica, sobre la hipertension hepatica®.

La obstruccién de la vena porta extrahepatica es una causa importante de
hipertension portal prehepatica en la edad infantil en todo el mundo y es rara en
adultos?*.

Se ha descrito que la edad inicial de las manifestaciones de enfermedad es de 4.6
afnos en la hipertension portal prehepatica. Existen diversas causas de hipertension
portal prehepatica y dentro de sus principales causas se encuentran: trombosis de
la vena porta, degeneracion cavernomatosa de la porta, trombosis de la vena
esplénica y, en menor medida, malformaciones congénitas de la porta y enfermedad
de Klatskin. Las dos primeras mencionadas son las mas estudiadas?.

La obstruccion de la vena porta, sea cual sea su causa, genera mecanismos
compensatorios que intentan reestablecer el flujo sanguineo portal al higado a
través de la recanalizacion parcial o completa de la porta, asi como el desarrollo de
vasos colaterales alrededor de la vena portal ocluida®.

La entidad conocida como transformacion cavernomatosa de la porta fue descrita
por Balfour y Stewart en 1869, como trombosis y dilatacidn varicosa de la vena porta
que daba como resultado esplenomegalia y ascitis. Kobrich acufio el término
““cavernoma’ ‘para describir la condicion patologica en la cual la vena porta presenta
aspecto esponjoso, dado la gran cantidad de vasos sanguineos formados.



Igualmente acui6 la frase  Transformacion cavernomatosa de la vena porta”'para
implicar que esta condicion era secundaria a trombosis portal®. Actualmente,
también se le conoce por el nombre de degeneracion cavernomatosa de la porta'y
cavernomatosis portal” .

La DCP es la principal causa de hipertension portal en nifios’. Se reporta como
principal causa de obstruccion de la vena porta prehepatica.

Es una secuela, definida como la dilatacion de las venas paracoledocianas y
epicoledocianas?, de la obstruccién portal generalmente asociada a trombosis, con
reemplazo de las venas de un solo canal, por numerosos canales venosos
tortuosos. A medida que los canales se vuelven insuficientes coexisten signos de
hipertension portal®.

La obstruccion venosa portal extrahepatica esta frecuentemente caracterizada por
la presencia de un cavernoma portal, el cual es detectado en el 40% de los nifios
con sangrado de tubo digestivo alto®.

Epidemiologia

La DCP se reporta en México como la principal causa de hipertension portal
prehepatica, esta ultima con una frecuencia del 61.5%"°.

En series de casos publicadas a nivel internacional, la edad de presentacion mas

frecuente es la escolar. No se encontré predominancia de sexo®.

Fisiopatologia

En diversas series de pacientes, hasta el 80% de las cavernomatosis portales son
de causa idiopatica. En otras, un porcentaje mayoritario tiene antecedentes
patoldgicos previos®.

Sin embargo, la mayoria de las series consultadas, hacen referencia a trombosis de
la vena porta como causa de obstruccion de la porta, misma que da origen a la DCP.
Por lo tanto, el presente estudio, para la mejor compresion de su causa, mencionara
de manera breve los factores que predisponen a la trombosis portal, siendo en
diversas series, los mismos que predisponen a la cavernomatosis portal. Entre ellos

se cita la cateterizacion de la vena umbilical, la onfalitis, infecciones abdominales



repetidas, sepsis, trauma, enfermedades protromboticas (déficit de proteina C, Sy
antitrombina IIl), malformaciones vasculares (tales como anomalias congénitas de
las venas vitelinas izquierda y derecha, de la que se desarrolla la vena porta, puede
causar obstruccion), cirugia abdominal y episodios de deshidratacion.

Siendo esta una entidad muy infrecuente, existe poca informacion sobre su
etiologia* .

Como se menciono anteriormente la DCP, es una secuela de la obstruccion de la
vena porta, misma que se ha encontrado intimamente relacionada con un trombo
en su interior. El origen de esta nueva circulacion colateral, inicialmente compensara
la resistencia al paso del flujo por la vena porta, sin embargo, al no ser vasos
capaces de soportar altas presiones dara a lugar a las manifestaciones clinicas de
la hipertension portal.

Se reconocen multiples factores relacionados con la génesis de la trombosis venosa
portal (TVP), dentro de los cuales se encuentran: un estado de
hipercoagulabilidad, velocidad reducida de flujo portal y dafio a la pared del vaso.
La hipercoagulabilidad se define como un desbalance procoagulante debido a una
condicion trombofilica que conduce a un aumento de los niveles plasmaticos de
factores de coagulacién. La condicion puede ser causada por una trombofilia
hereditaria o por cualquier trastorno adquirido, como trastornos mieloproliferativos,
sindrome antifosfolipido, cancer, entre otros.

Probablemente el factor mas importante involucrado en la patogenia de la TVP es
la disminucion del flujo venoso portal. La resistencia al flujo portal secundario al
proceso obstructivo, condiciona un estancamiento de la sangre portal. Una posible
explicacion a la formacién de trombos en los casos de disminucion del flujo venoso
portal esta relacionado a la cantidad de trombina activada que es generada en la
circulacién portal, pese a la disminucion de su produccién comparado con niveles
adecuados, no logra ser completamente arrastrada por un flujo portal adecuado.
Siempre que haya una alteracién patoldgica (proceso inflamatorio, infeccioso,
irritante o traumatico) en las proximidades de la vena porta, existe la posibilidad de
formacion de un trombo. Apendicitis aguda, ascitis, colecistitis, pancreatitis aguda o
cronica, colangitis, diverticulitis, onfalitis, absceso hepatico y ulceras pépticas
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perforadas, todas ellas reportadas como causas predisponentes de trombosis en la
vena porta. El trauma abdominal cerrado y procedimientos quirurgicos tales como
colecistectomia, esplenectomia, gastrectomia y colectomia puede afectar la
integridad del sistema venoso portal, por lo que de este modo precipitaria una TVP.
Con la obstruccion del flujo portal, el higado pierde aproximadamente dos tercios
del suministro de su sangre. Sin embargo, generalmente, este déficit es bien
tolerado y a menudo los pacientes permanecen asintomaticos. Esto contrasta con
una obstruccion arterial aguda que generalmente conduce a una disfuncion hepatica
grave que se manifiesta como hepatitis isquémica.

Hay dos mecanismos compensatorios los cuales se activan inmediatamente, que
podrian complementar la pérdida de la contribucion de la vena porta al flujo
sanguineo hepatico: el primero es la vasodilatacion de la arteria hepatica y la
segunda el desarrollo rapido de colaterales venosos para evitar la obstruccion,
mismas que dan origen a la degeneracion cavernomatosa de la porta.

Esta neoformacion inicia dias después de una TVP, y se establece dentrode 3 a 5
semanas. La vena porta trombosada se convierte en un cordon fibrotico delgado,
que es dificil de visualizar y se reemplaza por una red de vasos colaterales, dando
lugar asi al cavernoma portal, conectando los dos flujos de las porciones proximales
y distales al trombo. Sin embargo, estas colaterales no son suficientes y no
normalizan el flujo sanguineo hepatopetal por lo que se desarrolla hipertension
portal.

Ademas, se desarrolla una circulacion hipercinética caracterizada por baja
resistencia vascular sistémica y un gasto cardiaco alto.

El deterioro del flujo del portal tiene importantes consecuencias sobre el tejido
hepatico. Hay datos que demuestran que la obstruccion de la vena porta interrumpe
la homedstasis hepatica con un incremento temprano en la apoptosis de hepatocitos
y disminuye en indices proliferativos. Este proceso resulta en una pérdida
progresiva de tejido hepatico y podria ser responsable de la alteracion en la funcion
sintética del higado observada en etapas avanzadas de TVP.Hay una
desregulacion de la sintesis del factor de la coagulacion y deterioro de la
transcripcién del factor VII'2.
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La hemorragia variceal es el resultado de un incremento de la presion dentro del
vaso, lo cual conduce a cambios en el diametro e incremento en la tension de la
pared del mismo. Cuando la tension de la pared excede la resistencia de la pared
varicosa, se produce una ruptura. Dado el alto flujo sanguineo y la presion en el
sistema colateral portosistémico, junto con la falta de un mecanismo natural para
detener el sangrado varicoso, la tasa de hemorragia puede ser mortal?.

La colangiopatia por cavernoma portal es una condicion progresiva que se
desarrolla en etapas posteriores del curso de la hipertension portal®. Se define como
las anormalidades de los conductos biliares extrahepaticos e intrahepaticos
(generalmente de lado izquierdo) y de la pared de la vesicula biliar en pacientes con
cavernoma portal2.

El cavernoma portal estda compuesto por dos sistemas venosos: el plexo
paracoledocal de Petren y el plexo venoso epicoledocal de Saint. El plexo venoso
paracoledocal corre paralelo a la pared del conducto biliar, se dilata primero y puede
causar impresiones biliares. El plexo venoso epicoledocal se encuentra en la
superficie de los conductos biliares, esta compuesto de venas de menos de 1 mm
de diametro, y se cree que produce cambios murales finos e irregulares del
conducto biliar'3,

Ademas de los cambios antes mencionados pueden encontrarse estenosis
localizadas, angulacion de los conductos, desplazamiento de conductos y formacion
de piedras en el conducto biliar comun y el estrechamiento focal, dilataciones,
paredes irregulares y agrupamiento de ramas intrahepaticas en los conductos
hepaticos'?.

Manifestaciones clinicas

La DCP se manifiesta a través de sus complicaciones causadas por hipertension
portal. Estos incluyen hemorragia digestiva alta por varices esofagicas y gastricas,
raramente ascitis y esplenomegalia’®. Se ha descrito que la edad inicial de las
manifestaciones de la enfermedad es de 4.6 afios®.

El motivo de consulta inicial es la deteccion casual de esplenomegalia en 36% de
los nifios y la hemorragia digestiva en el 63%. En la mayoria de los casos el
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sangrado digestivo se produce antes de los 8 afios y, tras un primer episodio de
sangrado, 50% lo reiteran en los 2 afios siguientes®.

Estas hemorragias digestivas altas estan relacionadas con la ruptura de varices o
con el sangrado de una gastropatia hipertensiva, ya sea espontaneamente o
inducida por farmacos (AINE o aspirina). También es posible que sean favorecidos
por los trastornos de coagulacion a menudo presentes debido a la trombosis y el
hiperesplenismo. Muchos de los episodios se han asociado con infecciones
respiratorias de la via area superior y fiebre, lo cual puede ser explicado por
incremento de la presion intraabdominal en relacion con la tos, asi como el
incremento del gasto cardiaco secundario a taquicardia asociada a fiebre, que
resulte en aumento de la presion portal, lo cual incrementara la tendencia a
hemorragiaZ.

La esplenomegalia es casi universal, suele ser la segunda razén mas comun de
consulta en nifios, encontrandose en hasta el 90%2: puede ser sintomatica con
malestar abdominal superior izquierdo (por esplenomegalia masiva o debido a
infartos esplénicos). El hiperesplenismo se encuentra hasta en un tercio de los
pacientes y suele ser asintomatico®.

La ascitis se puede presentar de manera transitoria, y se observa en una quinta
parte de los nifios, después de un episodio de sangrado®.

Un retraso en el crecimiento atribuido a la reduccion del flujo sanguineo, resistencia
a la funcion de la hormona de crecimiento y la reduccion del factor similar a la
insulina es comun en la nifiez.

La presencia de encefalopatia es un evento raro; sin embargo, estos pacientes
pueden llegar a desarrollan una encefalopatia subclinica asociada a la derivacion
portosistemica.

Aunque la biliopatia se observa en el 80-100% de los casos, solo pocos pacientes
son sintomaticos. Complicaciones, como ictericia, trastornos de la coagulacion,
colangitis, calculos biliares, hemobilia y cirrosis biliar secundaria han sido
reportados’.
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Diagnéstico

El diagnédstico de la DCP se sospecha ante una clinica compatible y se confirma con
apoyo de la imagenologia &

El ultrasonido Doppler es considerado el estudio de gabinete de primera linea antes
del descubrimiento de los datos clinicos. De acuerdo a las series consultadas, el
ultrasonido Doppler permitid el diagnostico en el 100% de los casos'. Se
recomienda como abordaje inicial de estos pacientes, ya que permite la medicion
del diametro de la vena porta, el flujo sanguineo y la velocidad de flujo, la cual es
medida en cm/s, que es diagndstica de hipertension portal con valores por encima
de 25-30 cm/s. Es posible observar en la imagen multiples vasos tortuosos
anecoicos en la topografia de la vena porta®.

La sensibilidad y especificidad del Doppler en el diagnostico de un trombo en la
vena porta es de 89% y 92%, respectivamente’?.

Sin embargo, debe ser considerado operador dependiente, por lo que
generalmente, se hace uso de otros estudios diagndsticos tales como la angiografia
por tomografia computada o resonancia magnética.

EL hallazgo mas comun observado en la tomografia computarizada muestra una
imagen de apariencia en collar (masa de venas) en el hilio portal. En la fase arterial
hepatica se identifican zonas heterogéneas de alta atenuacion en la periferia,
explicado por el incremento compensatorio en el flujo arterial periférico.

En la resonancia magnética se observa la presencia de multiples vasos colaterales
serpiginosos en el hilio hepatico que refuerzan en la fase venosa portal,
comportamiento que también se observa en la tomografia computarizada®.

La endoscopia digestiva es la herramienta fundamental que permite especificar la
presencia o ausencia de varices esofagicas, gastropatia portal e hipertensiva®. Es
por ello que la hemorragia digestiva alta como manifestacion de hipertension portal
debe considerarse para llegar al diagnostico de la DCPS.

En diversas series de nifios con hipertension portal, aproximadamente dos tercios
se presentan con hematemesis o melena, usualmente secundario a ruptura de

varices esofagicas. La localizacién mas frecuente es a nivel del tercio inferior del
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eso6fago; la presencia de varices gastricas es menos frecuente y ante su presencia
se consideran de alto riesgo de hemorragia'®.

Estudios de laboratorio deben estar encaminados a la evaluacion de la funcidn
hepatica (la cual generalmente es normal)®, ademas de solicitar un hemograma
completo para valorar la cuenta de plaquetas y globulos blancos que puedan
evidenciar hiperesplenismo’4.

Existe la posibilidad de la presencia de coagulopatia en la degeneracion
cavernomatosa de la porta, ya que esta puede ocasionar la disminucion de los
factores que incrementan el riesgo de trombosis (tales como antitrombina I,
proteina C y S) por consumo secundario®.

Por lo excepcional del cuadro, y aunque la presentacion clinica es muy
caracteristica y con escasa variabilidad, el diagndstico suele hacerse de forma
tardia, lo que queda reflejado por la edad en el momento de diagndstico definitivo,
que en la mayoria de los casos ocurre entre los 10 y los 14 afios’".

Tratamiento

No existe un tratamiento especifico para la DCP, por lo que este debe ir encaminado
a paliar las manifestaciones clinicas secundarias a la hipertensién portal originada
secundariamente.

El tratamiento inicial va encaminado al control de la hemorragia digestiva alta, para
lo cual la estabilizacion clinica y uso de vasopresina o somatostatina logran detener
la hemorragia digestiva en la mayoria de los casos, sin precisar endoscopia en la
fase activa.

La profilaxis primaria de la hemorragia por varices mediante el empleo de beta
bloqueador, es ampliamente aceptado en el paciente adulto, sin embargo, no esta
claro si debe utilizarse en la poblacién pediatrica, siendo entonces que su uso sea
segun a criterio del médico tratante. Su mecanismo de accién esta encaminado a
disminuir el gradiente de presion venosa hepatica, mediante la disminucion del
gasto cardiaco, previendo entonces la progresion y la hemorragia de las varices
esofagicas pequefias. Ademas se la ha atribuido la disminucién de la
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trombocitopenia secundaria a hiperesplenismo a través de la disminucion en la
vasoconstriccion arterial esplénica®.

Cuando ha fracasado el tratamiento médico conservador puede estar recomendado
el tratamiento quirdrgico derivativo, y en raras ocasiones, el trasplante hepatico".
Existen dos tipos de procedimientos quirurgicos empleados como parte del
tratamiento de hipertension portal, las derivaciones portosistemicas y las
derivaciones selectivas, siendo estas ultimas las mas favorecidas para el
tratamiento en nifos.

Las derivaciones selectivas son efectivas para reducir la presion portal, mientras
que las portosistemicas pueden dar como resultado un disminucion en el flujo portal
y por lo tanto causar deterioro en la estructura y funcion del higado.

Una derivacion venosa esplacnico-intrahepatica hacia el receso de Rex fue
propuesto por primera vez por De Ville de Goyet et al. Este abordaje elimina el
bloqueo prehepatico, revasculariza el higado, aumenta el flujo sanguineo hacia el
higado y se resuelve la hipertension portal, generando asi un flujo portal mas
fisiologico, respecto a los abordajes tradicionales. Este procedimiento es
considerado efectivo para el tratamiento de la degeneracion cavernomatosa de la
porta en nifios en etapas tempranas, quienes no muestran signo alguno de lesion
hepatica en el proceso de esta enfermedad.

Por ultimo, vale la pena mencionar que el prondstico es bueno, aunque estos
pacientes pueden llegar a presentar retraso pondoestatural con distinto grado de

malabsorcion intestinal, y necesitar suplementos de vitaminas liposolubles™'.
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PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA.

Desconocemos de forma exacta cual es la frecuencia y las manifestaciones clinicas
con que se presentan los pacientes pediatricos con degeneracion cavernomatosa
de la porta (DCP) atendidos en el HIMFG; por lo que nos planteamos las siguientes

preguntas de investigacion:

1. ¢Cual es la frecuencia de DCP en pacientes pediatricos atendidos en el
HIMFG en los ultimos 22 afios?

2. ¢Cuales son las manifestaciones clinicas de presentacién?

3. ¢En qué porcentaje existen antecedentes de riesgo para el desarrollo de la

misma?

JUSTIFICACION.

El HIMFG es un hospital de tercer nivel de atencién, el cual es un centro de
referencia para este tipo de padecimiento. La correcta identificacion y conocimiento
de este tipo de padecimientos nos permitira establecer medidas terapéuticas mas
adecuadas para su atencion.

HIPOTESIS.

Dada la naturaleza descriptiva del estudio y sin datos previos en nuestra institucion,
no se requiere la formulacién de hipotesis estadisticas a contrastar. Los datos
obtenidos de este estudio permitiran plantear nuevas hipotesis que podran servir

para otros estudios posteriormente.
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OBJETIVOS.
Primario

Conocer la frecuencia de las manifestaciones clinicas y de laboratorio que
presentan los pacientes con degeneracién cavernomatosa de la porta al momento

del diagnostico.

Secundario

Cual es la tendencia anual de diagnostico de degeneracion cavernomatosa de la
porta.

Determinar la proporcién de pacientes que se presentan con todos los signos

caracteristicos.

Con que frecuencia se presentan los factores de riesgo que tradicionalmente han
sido asociados.
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METODOLOGIA.
Tipo de estudio: Observacional, descriptivo, retrospectivo, del tipo serie de casos.

Universo de estudio: Expedientes de pacientes pediatricos con diagndstico

hipertension porta prehepatica.

Poblacion de estudio: Expedientes de pacientes pediatricos con diagndstico
hipertension porta prehepatica atendidos en el HIMFG del 1° enero de 1998 al 31
de diciembre de 2019 (22 afios).

Lugar del estudio: Departamento de Gastroenterologia y Nutricion del HIMFG.

Seleccion de la muestra: No probabilistica, por conveniencia, de casos

consecutivos.

Calculo de tamaino de muestra: Se incluiran todos los expedientes de pacientes
con DCP que se encuentren en el archivo clinico del HIMFG.

CRITERIOS DE SELECCION.

e Criterios de inclusion:
o Nifos con hipertension portal secundaria a DCP
o Edad de 0 a 18 arfios
o Atendidos en el HIMFG en el periodo establecido
e Criterios de exclusion:
o Expedientes incompletos que no permitan establecer claramente el
diagnostico de DCP.
e Criterios de eliminacion

o No aplica

19



DESCRIPCION GENERAL DEL ESTUDIO.

Se solicitdo el listado de expedientes con diagnostico de “hipertension porta
prehepatica” y “degeneracidén cavernomatosa de la porta™ que fueron atendidos en
el HIMFG en el periodo de tiempo comprendido del aio 1998 al 2019 donde se
verificd que cada uno de estos cumplié con los criterios de inclusion para este

estudio. Se disefid un documento para recabar las variables de estudio.

PLAN DE ANALISIS ESTADISTICO.

Se realiz6 estadistica descriptiva utilizando frecuencias y proporciones para
variables cualitativas. Para variables cuantitativas se utilizaron medidas de

tendencia central y de dispersion.
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VARIABLES DE ESTUDIO.

una vena

Variable de Definicion Definicion Tipo de Escala de
estudio conceptual operacional variable medicién
Edad Tiempo que ha Obtenido de Cuantitativa En meses
vivido una los datos del discreta
persona desde su | expediente
nacimiento clinico
Sexo Condicion Obtenido de Cualitativa Masculino
organica los datos del nominal Femenino
masculina o expediente dicotémica
femenina clinico
Sangrado de tubo | Pérdida de Obtenido de Cualitativa No
digestivo sangre manifiesta | los datos del nominal Si
u oculta que se expediente dicotémica
origina en clinico y
cualquier Cuantitativa Numero de
segmento del discreta eventos
tubo digestivo
Varices esofagicas | Dilatacion Obtenido de Cualitativa No
permanente de los datos del nominal Si
una vena expediente dicotémica,
superficial o clinico
profunda en el
esofago
Numero de Dilatacion Obtenido de Cualitativa Numero de
cordones permanente de los datos del nominal cordones
varicosos una vena expediente dicotémica, varicosos
superficial o clinico
profunda en el
esofago
GRADO de Dilatacion Obtenido de Cualitativa Grado
Varices esofagicas | permanente de los datos del ordinal maximo
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superficial o expediente

profunda en el clinico

esofago
Esplenomegalia al | Aumento de Obtenido de Cualitativa No
momento del volumen o los datos del nominal Si
diagnéstico hipertrofia del expediente dicotémica

bazo clinico
Ascitis al momento | Acumulacién de Obtenido de Cualitativa No
del diagnostico liquido en la los datos del nominal Sl

cavidad expediente dicotémica

peritoneal por clinico

exudacion o

trasudacion
Albdumina al Proteina que se Obtenido de Cuantitativa g/dL
momento del encuentra en el los datos del continua
diagnéstico plasma expediente

clinico

Tiempos de Prueba de Obtenido de Cualitativa Prolongados
coagulacién laboratorio que los datos del nominal Normales
prolongados evalua diferentes | expediente dicotomica

niveles de la clinico

coagulacién
Tiempos de Prueba de Obtenido de Cuantitativa Segundos
coagulacion laboratorio que los datos del continua

evalua diferentes | expediente

niveles de la clinico

coagulacién
Aspartato Cataliza la Obtenido de Cuantitativa U/L
aminotransferasa | transformacion de | los datos del continua
(AST) los aminoacidos a | expediente

alfacetoacidos, a | clinico

través de la
transferencia del

grupo amino.
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Presente en las
células de

multiples tejidos.

Alanino Cataliza la Obtenido de Cuantitativa uU/L
Aminotransferasa | transformacion de | los datos del continua
(ALT) los aminoacidos a | expediente
alfacetoacidos, a | clinico
través de la
transferencia del
grupo amino
Abundante en el
citoplasma del
hepatocito
Bilirrubina Producto de la Obtenido de Cuantitativa mg/dL
indirecta degradacién de la | los datos del continua
hemoglobina que | expediente
se encuentra clinico
unida a la
albumina
Bilirrubina directa | Producto de la Obtenido de Cuantitativa mg/dL
degradacién de la | los datos del continua
hemoglobina que | expediente
se encuentra clinico
unida al acido
glucuronico
Onfaloclisis Introduccién de Se obtendra Cualitativa Si
un catéter en los | de la historia Dicotémica No
vasos umbilicales | clinica del
de un recién paciente
nacido
Trombosis de la Presencia de un | Se obtendra Cualitativa Si
vena porta trombo en el de la historia Dicotémica No
clinica del
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lumen de la vena

paciente/USG

porta del paciente

Onfalitis Infeccion del Se obtendra Cualitativa Si
cordon umbilical de la historia Dicotémica No
o de los tejidos clinica del
que lo rodean paciente

Antitrombina I Glucoproteina Se obtendra Cualitativa Deficiencia
inhibidora de la de la historia Cuantitativa (<80%)
coagulacién clinica del Normal
mediante la paciente
neutralizacion de
la trombina

Proteina S Glucoproteina Se obtendra Cualitativa Deficiencia
plasmatica de la historia Cuantitativa (<50%)
dependiente de clinica del Normal
vitamina K paciente
sintetizada en el
higado

Proteina C Glucoproteina Se obtendra Cualitativa Deficiencia
plasmatica de la historia Cuantitativa (<70%)
dependiente de clinica del Normal
vitamina K paciente
sintetizada en el
higado

Cirugia abdominal | Evento quirurgico | Se obtendra Cualitativa Si
que implica corte, | de la historia Dicotémica No
diseccion de la clinica del
pared abdominal | paciente

y manipulacion
de 6rganos

intrabdominales
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Anomalias Alteracion de la Se obtendra Cualitativa Si
congénitas de las | formacion de los | de la historia Dicotémica No
venas vitelinas vasos vitelinos clinica del
paciente

Uso de Grupo de Se obtendra Cualitativa Si
betabloqueadores | farmacos cuyo de la historia Dicotémica No

mecanismo de clinica del

accion se basa paciente

en el bloqueo de

los receptores

adrenérgicos beta

2 generando

vasoconstriccion

esplacnica
Derivacion Creacion de una | Se obtendra Cualitativa Si
Portosistémica comunicacion de la historia Dicotémica No

entre la vena clinica del

porta y le vena paciente

Ccava
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RESULTADOS.

Del listado inicial otorgado por el servicio de Archivo clinico, se revisaron 323
expedientes, de los cuales, solo se incluyeron 108 por cumplir con los criterios de
seleccion. En el periodo comprendido de 1998 al 2019, se realiz6 el diagndstico de

DCP, con la siguiente tendencia mostrada en la figura 1:

Figura 1. Frecuencia de diagnodstico de degeneracion cavernomatosa de la

porta por afo.
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El 61% (n=66) correspondi6 al sexo masculino. La edad promedio al momento del
diagnostico fue 5.72+3.89 afos. La tabla 1 muestra las proporciones de pacientes

por grupo etario.

Solo el 48% (n=52) refirid al menos un factor de riesgo especifico, mientras que el
45% (n=49) no tuvo ninguno. El 45.37% (n=49) tuvo el antecedente de onfaloclisis,
cirugia abdominal el 15.74% (n=17). Ningun expediente reporté antecedente de

anomalias congénitas de las venas vitelinas ni onfalitis.

La presencia de las manifestaciones clinicas al diagnostico se muestra en la tabla
2. El STDA acompafiado de esplenomegalia, se presentaron en el 71.2% de los
pacientes, seguido de STDA como unico sintoma en 12% y esplenomegalia como
unico sintoma en un 7.4%. La proporcion de pacientes que presentaron todas las
manifestaciones clinicas caracteristicas al diagndstico fue del 6.4% (n=7).
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Tabla 1. Proporciones de pacientes con DCP por grupo etario.

Grupo etario (n) %
Lactante 29 26.85
Preescolar 29 26.85
Escolar 41 37.96
Adolescente 9 8.33

Tabla 2. Manifestaciones clinicas al momento del diagndstico de pacientes

pediatricos con DCP.

Manifestacion clinica (n) %
STDA 99/108 91.66
Esplenomegalia 92/108 85.19
Ascitis 9/108 8.33

Dentro de los que presentaron sangrado de tubo digestivo, el 51.5 % (n=51)
presentod solo un evento, el 20% (n=19) presentaron dos eventos, el 13 % (n=13)

presentaron 3 eventos, y el 5% (n=5) presentaron 4 eventos.

Los estudios de laboratorio y sus valores al momento del diagndstico se muestran
en la tabla 3. El 84.26% (n=91) presentd hipoalbuminemia, tiempo de protrombina
prolongado el 14.81% (n=16), indice internacional normalizado prolongado el
14.81% (n=16), ninguno presentd tiempo de tromboplastina parcial prolongado. La

tabla 4 muestra los valores de los inhibidores de la coagulacion.

Solo el 17.59 % se documentd trombosis de la vena porta por ultrasonido o por
tomografia. Bajo estudio endoscdpico, se evidencio varices esofagicas en el 100%
de los pacientes; el 38.68% (n=41) presento6 cuatro cordones, predominando grado
IV de la clasificacién de Soehendra en un 52.83% (n=56).
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El uso de betabloqueadores al momento del diagndstico se reporto en un 96.3%
(n104). Durante el seguimiento, del total de la muestra, al 55.56% (n=60) se le

realizo derivacion selectiva.

Tabla 3. Estudios de laboratorio al momento del diagnéstico.

Promedio Mediana
ALB 3.6 +0.57 3.8
(g/L)
TP 13.49 +1.75 13.2
(s)
TTP 28.54 +4.21 28
(s)
INR 1.11+0.14 1.09
AST 41.17 + 19.62 37
(U/L)
ALT 41.82 + 27.44 38
(U/L)
Bl 0.60 + 0.47 0.49
(mg/dl)
BD 0.18 + 0.14 0.15
(mg/dl)

Tabla 4. Proporcion de pacientes con alteracion en inhibidores de la

coagulacion.

Realizado Alterado
Proteina S N=73 N =23 (31 %)
Proteina C N=73 N =25 (34 %)
Antitrombina lll N =67 N=11(16 %)
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DISCUSION.

La DCP es una secuela de la obstruccion portal generalmente asociada a trombosis,
con remplazo de las venas de un solo canal, por numerosos canales venosos
tortuosos*.

Los pacientes incluidos en este estudio, se encontraban bajo la clasificacion del CIE
10 como trombosis de la vena porta (I181.0) e hipertension portal (K76.6). La
clasificacion internacional de enfermedades (CIE) constituye uno de los estandares
internacionales mas usados para elaborar estadisticas de morbilidad y mortalidad
en el mundo. Dada la rareza de la DCVP a nivel mundial, la cual esta estimada en
menos de 5 casos por 10 000 habitantes®, no se encuentra dentro de esta
clasificacion, lo cual resulta en la escasa informacion bibliografica y articulos
publicados, en torno a sus manifestaciones clinicas y estudios de gabinete al
momento del diagndstico, y como resultado, nos traduce el infradiagnodstico de esta
entidad, secuelas irreversibles y aumento de la morbilidad en los pacientes
pediatricos.

La tendecia anual en el estudio es variable, con aumento de la frecuencia de los
casos desde 2005, lo cual se podria explicar gracias a la publicacion de guias para
su abordaje diagnostico y tratamiento. Actualmente, no existen series de casos que
reporten la tendencia anual de la presentacion de la DCP.

El sexo que predomino fue el masculino, en contraste con la mayoria de series de
casos reportados en donde no se encontro predominancia del sexo. Sin embargo a
pesar de ser una patologia no relacionada con el genero, diversas publicaciones
observaron un predominio del sexo masculino hasta en un 54%*31517:24,

La edad promedio al momento del diagndstico, fue de 5.7 afos, que se encuentra
dentro del rango promedio reportado en las series revisadas entre los 2 y 8 afios de
edad3' 4, 8,15_

El cateterismo de la vena umbilical, cirugia abdominal, trombosis de la vena porta y
anomalias congenitas de las venas vitelinas fueron los factores de riesgo que se
incluyeron en nuestro estudio, predominando el cateterismo umbilcal presente en el
45% de los pacientes. En una serie prospectiva de neonatos sometidos a dicho
procedimiento, se demostrdé que a pesar del desarrollo de trombosis portal en el
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45% de los casos, hay una recanalizacion espontanea en 3 meses, lo cual traduce
que haberse realizado, no es suficiente para generar trombosis, si no que necesita
de otros factores tales como estancia prolongada del catéter umbilical o canulacion
traumatica para desarrollarse una obstruccion al flujo venoso y con ello la génesis
de hipertension portal prehepatica??. Los eventos neonatales, tales como el
cateterismo umbilical se encontraron presentes del 6 al 49% de los casos de
trombosis de la vena porta, similar a lo reportado en nuestro estudio®. Sin embargo,
en la mayoria de los casos de DCP, la etiologia sera desconocida.

Las manifestaciones clinicas al diagndstico mas frecuentemente reportadas en la
literatura son el sangrado de tubo digestivo, la esplenomegalia, y menos frecuente
ascitis®411.1%17.22 "en |o cual coincide este estudio, reportandose una frecuencia del
91.66% en el caso de STDA (los cuales, en su mayoria, presentaron 2 eventos de
STDA al diagnostico), 85.19% esplenomegalia y 8.33% ascitis del total de pacientes.
Unicamente el 6.4% se presentd con todas las manifestaciones clinicas
caracteristicas, mientras que la mayoria de los pacientes se presento con STDA
acompafnado de esplenomegalia en un 71.2% al diagnostico. Al momento del
analisis de nuestro estudio, no se encontrd con algun estudio de serie de casos que
reporte la proporcidn de todos los datos clinicos caracteristicos en conjunto, al
momento del diagnostico.

La sintomatologia presente en mas del 90% de los pacientes, aunado a la edad al
momento del diagndstico, confirma lo reportado en la literatura, en base a que esta
entidad rara vez causa problemas clinicos durante el periodo neonatal, y como
resultado la mayoria de los casos pueden permanecer sin ser reconocidos y se
descubren mas tarde en la infancia.

Con respecto al numero de eventos de STDA al diagnostico, no se encontro
informacion reportada en la literatura. Sin embargo, tras un primer episodio de
sangrado, el 50% de los pacientes lo reiteran en el primer o segundo ano siguientes
8,21_

En un estudio de casos y controles sobre trombosis de la vena porta, se analizaron
estudios de laboratorio 3 meses posterior al diagnostico, los cuales tienen similitud
con respecto a los recabados en nuestro estudio, tales como INR y Bilirrubina
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directa (1.35 £ 0.21 vs 1.11 + 0.14 y 0.18 £ 0.14 vs 0.18 + 0.14, respectivamente).
En relacion a las transaminasas hepaticas, reportan que, en la mayoria de los casos,
se encuentran dentro de rangos normales, con una proporcion del 4-9% en las
cuales podrian estar elevadas, que, en comparaciéon con nuestro estudio, se
observo elevacion de estas, predominantemente de ALT, sin llegar a estar un tanto
0 una vez por arriba de los valor superior normal. La causa de dichas alteraciones
aun es desconocida en la bibliografia existente al respecto?.

Al recabar informacion sobre los niveles de albumina en pacientes con DCP, un
estudio reporta, que niveles bajos de albumina estan en relacion con un deterioro
de la funcion hepatica, y a su vez, estan correlacionados estrechamente con la
presencia de ascitis'’. Sin embargo, en este estudio, aunque encontramos dicha
tendencia, hasta en un 84.26 %, no se relaciono con la presencia de ascitis.

Existe evidencia de que las deficiencias de los inhibidores de la coagulacion, tales
como proteina S, proteina C y antitrombina Il predisponen a la trombosis de la vena
porta. En nuestro estudio, se documentaron los valores de dichas proteinas como
alterados o no alterados, solicitados a la mayoria de los pacientes en cualquier
momento del abordaje diagndstico, predominando la deficiencia de proteina C en
un 34% y proteina S en un 31% del total de los pacientes. En estudios realizados
para conocer la presencia de trombofilia en pacientes con obstruccion extrahepatica
de la vena porta, la deficiencia de proteina C parece ser la mas frecuente seguida
por las deficiencias de proteina S y antitrombina IlI° , con lo cual concuerda nuestro
estudio.

Para confirmar el diagnostico en el total de los pacientes, se solicitaron ultrasonido
Doppler y angiotomografia en un 79% de los pacientes, con reporte de trombosis de
la vena porta en un 17.59%; el resto de los estudios de imagen correspondieron a
arteriografia mesenterica superior y del tronco celiaco en 12 pacientes (11%),
portografia transhepatica en 8 pacientes (7%), esplenoportografia en un paciente
(0.9%) y resonancia magnetica en un paciente (0.9%). El ultrasonido Doppler
permitio el diagnostico en el 100% de los caso de las series consultadas's,
confirmando lo reportado en nuestro estudio. La sensibilidad y especificidad en el

Doppler con respecto a la presencia de un trombo en la vena porta es del 89 y 92%
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12 respectivamente, esto en relacion, a que dicho estudio, es considerado operador
dependiente, lo cual pudiera explicar el bajo porcentaje de trombosis reportada en
nuestro estudio.

De acuerdo a un estudio realizado en pacientes con diagnostico de DCP, el 90 al
95% de los pacientes presenta varices esofagicas'®, similar a lo reportado en
nuestro estudio, en donde el 100% de los pacientes, al diagnostico, documentaron
varices esofagicas bajo estudio endoscopico, con predominio de grado IV, de
acuerdo a la clasificacion de Soehendra, lo que concuerda con varices de gran
tamaro'2??, reportado en la bibliografia. La clasificacion de las varices esofagicas
de Soehendra es la mas utilizada en la practica endoscopica, aunque en los talleres
mas recientes sobre metodologia del diagndstico en Baveno 2005 y 2018, se
recomendo definir las varices segun el tamario®. En relacion con el numero de
cordones presentes al momento del diagnostico, no se encuentran descritos en la
bibliografia consultada. El uso de betabloqueadores al momento del diagnostico se
reporto en la mayoria de nuestros pacientes, esto comparado con la bibliografia,
aunque el uso de betabloqueantes es bastante comun en la mayoria de los centros
de hepatologia pediatrica de todo el mundo, debido a la falta de pruebas suficientes
sobre su seguridad y eficacia, no se recomienda su uso%2224,

En el 55.56% del total de la muestra, se realizo derivacion selectiva,
predominantemente, meso-ileo-cava en un 81.6% (n=49). Las derivaciones
selectivas, a diferencia de las derivaciones portosistémicas, se han favorecido cada
vez mas para el tratamiento de la hipertension portal en nifios, las cuales son
eficaces para reducir la presion portal; sin embargo, no restauran el flujo sanguineo
mesentérico al higado™. En comparacion con los métodos tradicionales, el
procedimiento de derivacién de Rex elimina el bloqueo prehepatico, revasculariza
el higado, aumenta el flujo sanguineo al higado y resuelve la hipertension portal, sin
embargo, debe ser considerada de manera temprana o cuando el riesgo de
hemorragia limita la calidad de vida. Gonzalez Rozo y colabodores realizaron un
estudio de 2003 a 2019 en 4 pacientes en quienes se realizo una derivacion
MESOREX en el Nuevo Hospital Civil de Guadalajara, la cual, fue exitosa en todos

los nifios?®. Actualmente, no se encuentra documentado un estudio que indique un
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predominio de la derivacion portosistémica especifica en este padecimiento, motivo

por el que siempre debera valorarse de forma individual®.

CONCLUSIONES.

e Las manifestaciones clinicas como STDA, esplenomegalia y alteraciones
bioquimicas como hipoalbuminemia, caracteristas de la DCVP se encuentran
al momento del diagnostico en la mayoria de los pacientes.

e Solo el 6.4% presenta todas las manifestaciones clinicas al momento del
diagnéstico.

e Solo el 48% presenta un factor de riesgo especifico.
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2021
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2021

Marzo
2021

Abril| Mayo

2021

2021

Planeacion

Elaboracion del proyecto
de Investigacion

Busqueda de referencias
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Borrador de proyecto de
investigacion

Entrega de proyecto de
Investigacion

Ejecucion

Seleccion de
expedientes a revisar

Revisién de expedientes
en el archivo clinico

Obtencion de datos de
los expedientes

Presentacion de la
informacion organizada

Comunicacion
de los resultados

Elaboracion del reporte
de Investigacion

Entrega de borrador del
reporte

Redaccion del reporte

Entrega del reporte de
Investigacion
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LIMITACIONES DEL ESTUDIO.
= Naturaleza descriptiva
= Sesgo de seleccion: No se cuenta con una adecuada clasificacion de la DCP
encontrandose en ocasiones como hipertensién porta por lo que podria
ocasionar un sesgo de informacién en cuanto a la frecuencia de la

enfermedad.
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ANEXOS.

Universidad Nacional Autonoma De México
Hospital Infantil De México Federico Gémez
Frecuencia y manifestaciones clinicas de pacientes pediatricos con
degeneracion cavernomatosa de la porta atendidos en el HIMFG

Registro No. De tomo Sexo Edad
Variable Escala de Medicion Especificaciones
1. Sangrado de tubo Si Numero de eventos
digestivo

No

2. Varices esofagicas | Si
No

3. Numero de Numero

cordones varicosos

4. GRADO de varices
esofagicas

Grado Maximo

5. Esplenomegalia al Si
momento del
diagnéstico No
6. Ascitis al momento | Si
del diagndstico
No
7. Albumina al g/dL
momento del
diagnéstico
8. Tiempos de TP seg
coagulacién
TTP seg
INR seg
9. Tiempos de Normales
coagulacién
prolongados Prolongados
10. Aspartato U/L
aminotransferasa
11. Alanino U/L
aminotransferasa
12. Bilirrubina mg/dL
Indirecta
13. Bilirrubina mg/dL
Directa
14. Onfaloclisis Si
No
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15. Trombosis de la Si
vena porta
No
16. Onfalitis Si
No
17. Antitrombina Il Normal Deficiencia
(<80%)
18. Proteina S Normal Deficiencia
(<50%)
19. Proteina C Normal Deficiencia
(<70%)
20. Cirugia Si
Abdominal
No
21. Anomalias Si
congénitas de las
venas vitelinas No
22. Uso de beta- Si
bloqueadores
No
23. Derivacion selectiva | Si
No
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