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INTRODUCCIDN

La anfoarmdad hepdtica voro-oeliusive er una entidad raywm cud por
nrimere vez s reporto por Snltzer y colaboratiorns (1) en 1851, En Jomal-
ca Dros v colabaradores (7) on 1954 estudfardn 100 pacinntos o las fun
da ranllzo biopsie hepAtica; ep 5 de nllos mostrordn enfermodad veno-goly -
siva hepfiticn, Estn nnformodsd 5o ha asocindo A 1n ingostlSn do alesloddes
da Ia pirroaelidinse, Eston nlgalaldaes ge onocuontrdn rn una gmn variedad
de piontns coms el Mellotyopa, Senecic, Srotsalarin (1,3,76). La ingestidn
de pstas plantas on infusidn 4 ingiricmiblas es rocponsable don urt gran
nimern do cagos on ol mende, S bn Mporiado en Alemanis, Mistrulia{a),
Egipto {P4), Indin (25}, Imal{zg), Inplatorm (3}, Venszueln {27) v en lou
E.E. Ulie (F9) on dos nifos mixtoa-anericstos.Clinicamente se prosenta co-
rm un cundro de ascitis, hepAtoeegalio ripigamente progyesiva, red vemasa
venasn o 1a pomad anterior de mmx vy abdamen) dioyron ¥y Flebrn, geoalonal-
mante soplemomegnlin. th anfermodad puedo cursar con unn ovalucidn rédglda
hocin la cirroels) noaro toambina = ha reportady In recuprmeldn aspontanea
[2.3.4.6]. El difgnostica se veqliza por blopsin bepfAtics prroutonen. los
hollnzgos hiatoldgleos ron oclusidn do las vnnas hepsticns contrml v sub-
lobulnres con edoma ¢ Fibrousis de 1a Intima.Es clinleamonte indlatinguible
del Sindromn de Budd-Chinrd, »1 cudl Tosulés de 11 oclusida dn In vana he-
pAtiea mwar o de su oetium (76,37} Se ha wsocitds can rodineida(S), «1lo-
vntoxicosis {14,15), hipemvitominasts A [16), Urotora{27},5-tloguanina (10,
21), vincristine y umbirosits G (18), S-sercontopurina{l3}, droarbnzida (20)
winmlatomples dospuds o Eranmlnnte de médule daea{9,71,31), ezatiaprine {92}
onfermadad sloobdlics erdmica [8,23) v dltlmneents 60 by asocierdt con fnmuno-
defictoneinf{d), contweeptivos orles (17,13, Velis y O2le [4) an 1976 des-
cribierdn anformodad vem-oclusiva hegdtics famlliar e fnmuncdeficiencia, pe—

v £llos combptan oue la eanfeterlstica mde lmgortnte de sus casos primam



fué la consanguinidad. Etzioni reporie inmumadeficiencla en los linfocitn

B8 y T {30}, Doacriblo a das pnclantes con anfemadad veno-oclusiva hepdt-

ca; linfoponis e hipogamaglobulinemia ndamés teonidn el antocdente de con-

sapguinidad, Sy mannjo y tratomients bimicamnonte ss consorvador; dieta hi-

pomodicn, hiparprotefcn y ospiromelsctona asf{ como el yeposo (2,3,12,32,37).
El mtivo de presentacisn de estn caso clinico, oo por las difialte-

dos oua ofrecio paro su didgnoatico, adomfs ser una entidad sumamente M

on nueetro modio, Donto de lon sntocdentos imortantes de osto paclents

se datecto la ingeata do t4 ( do hiorbns silvestres), dietn hipoprotelea

asf com al consumo sbundante do vegetales, Mo habia consanguinidod,’



PRESENTACION DEL CABD CLINICO

loctantes mayor femonino da 1 efiv y 11 moses, procatente de Aloozou=
ca, GQuarrern, con antacedentes horwdofamiliares sin impartoncia parn su
pedecimionto, tiens 4 hermangs sampas, no existe consanguiridad. Producto
de 1a Goata V, sin control prenatnl, embormzo o t4rmine, porto normal, peo—
rioda nesnateal inmadiato mrmal, Dosormllo psltcomator rutmsado, adn o
camina, Alimentacidn doeficiente on cantided v calidad, toma t¢ do mmices
¥ hoias silvoatrea frecusntomontn, ro erpecifices oun tipo da hierbas ni
su pambre, Proviano d1 medio sociooconomito bojo.

Inicia su padecimiento actunl on marzo da 1987, con dinrrea do un
mes oe evalucidn, omirllle vordosn con Mot y sangrs eacata, on mdmaro do
5 on 2dhrs con dumeldn de 10 dias, con rersisidn parcisl ¥ n su ingroso
con tha avacuncionas al din du consic<tongin semipnstosn, Distensidn abdo-
minnl de PO dins de cvolucldn de presentacidn cdblts v progyosiva, no Bo
modifica eon #l TvpoBo. Finbre de 5 dias de evolucldn no cuantifieadn de
nredominio vespertimo-macturmo, ceds don dins onton e se lngreso can ma—
dicementos. Edemn de miombron inferlorus do os elos ¢e ewlucidn y progre-
sivo,

A 1n explomcldn fisien se encontro con pem de 9.700kpst talle 70
omiperimotro cnfilicm 44 emy perimotro tordcico 48cmtajperimetro abdominal
dfcm; tomurrmtum 37.3°C; frocucrcin cardisea 114/ming Precuencin respiro-
toria 60/ming T.A. 110 pnlpntorts, Paciente femtnino, pAlidy 43, irrita-
blo al manpjo, conscionte, regular astads do bidrotncidn, malas condicio-
ros de higiona, pele mlo v rosem ool como docolorudo; ruldos cardiscon
tda burnn intensidad y freeuencio sin Femmems agregaton, cimpes pulmno-
res 1impios y bien ventilados, sa aprecin en cnro anterior do torox rod
venogn. Distencldn abdominnl importante, piel brillants, hay marcada red
venosa oolaterul, se pnlpa mosn en hipocondris derncho do consitencia blan—

dn, lisn, mmgular a 6-6-7cm, en lincas conveoncionolgs por dnbojo del roborne



de costal derecho, signo de 1n ola positive (aacitis). no se palpa Gsple-

ronagalia, peristalsis normali genitslos rormales; extremidados superioros
hipotrdficas an extremisdes inferioyres edemo +++ blondd, ro doloroso loca —
1izaco hantn yodillas., Mo hey nlterecionns neuroldpgicns; no hay adenapaths

¥ la pinl oo onaunntm™ receca on todn 18 nearamis,

8o afnctusrdn n st ingreso los sipguinnton oxomonos: biomotrin hemé-
tica con ontmin y lcucocitosis, ¢élules en blanen de tiro y reticuloclitosis,
Biliryubinns oumentadess a pxpronans do 1a directs 3, dmgh Protefngs totols
con hipnalbumingmia o invorsidn de la relecitn albumina~-globulinan, eleva~
cldn de las transaminaoas modaradamente, tiempo o0 protrombinn de 20 sop
454 nalargamiento dol tiompo parcinl do tromboplastinay olfictrolitos sdrii-
ma 1 nodio narral; hipoealcemin oo JmEq/1; Oxamon genoral de orina conl -
buellas dr glucosa, levotum ++, Plpea de yx do abdomen can hepatomcgalia
y nacltis; placn AP da torax rormalf ultmsomografin con higah numentado
da tamefio patrdn emoproficc homogoneo vy aocitis,

En hnae a asntos hallazgos se considoran como primaere posibilidad
didgnosticat tumr abdominal hepdtico, hipertensidn portal vy dosputriclon
dn terctr grodo, o dascartar fibronis aquistica vangenita y TO sbdaminal,

Al cuarto din de zu internamientn ce detecta hiporbilirrubinemin
discreta a expansns de diracta, emonio sérico dv 100mn’l, foszfatasa aleald -
na da 57 W1lt., Licuicn da ascitfs con pmtolnas de 3810mgsefdl, glucoss 72
mg %, leuocitos 61 mm3, polirorforuolosrcs de O y momonuclearas de 100% ,
cultivo do ifiguido de ascitis negatiwo, tincidn do auromino-rodaming nogowe
tivo, PPD a las 72 hrs negative, precipitines pamn T8 1:0. Frotis de sam-
pre periferice linfocitos ~4%, mnocitos 3%, placuotns s+ fismipuidas,anie
socitnsists, micrncitosis 44+, hipocromia 44, basofilia 44, célulns on bHlan -
w de tiro +, polguilocitosia +, 1 normoblasto, e0lulns frogmentadno 1,24,

foomba a tros tempoemturos negativo, MAula dsea colularidad oumentadn 4,



hipamlasin dr 1la soriem mmjc con pressncin de mmoblastos y bimuclentos,
Alfafetoprotolna negativa, alfo 1 antitripsinn rmormal, fondo de ojo normal,
parfil de hematitis nogativo, Electiwlitos on sudor mormiles, Dotarminoci-
dn de IgG 5%Amg/dl, IgM 94,7mgf/ 01, IgA S0, 5ngfdl.

Esafagogrmma normal, uyrogmfisa excrotore momal. Cateterismo card
dioco: obatruceldn del sagmento fntmihepfitico de vena cave inferior,  Grma ~
graflia hepAticn! bigrdo numentaco de tamwiiog con dos 2onas dol parfnouima
compntibles rmon procosoa ooupantan, concantrecidn del rudloisdtopo muy firre—
pular.Endoscopin o ecdfagot vnrices ocdfogleas grodo I on tersio distsldo
pedfnpgo, gastritis discretn y alnlacho zonns de peteoulns,

A los 24 dias dr lagreso oo realize blopsin perocutnnea de higdédoe en-
cantymndosa en rl ostudio microsomplen; tres ospaclos poria sin nltemclo-
nos; on nl lobulillo hoy asteatosin mixta v prodominantamonto mcrovosiou-
lar en 1as arcas mitdiofonalas y centrolebhulillares, oxlste peordids de las
16mlnas e hepdtocitos por ensapchamients y dlsminucldn dal orpacio slmusoi-
dnl, #sto nlteme con otros do dllatacidn, facalmante hay Infiltmio Infln-
mitorio menonuclesy con necronsise En unn droa de osteatosis existe necro-
fin Flbrinoido y pordids de los hepdtogitos (zomn TIT), En upa vonn Be -
dentifice Flbrim: combivos histoldpiens seeundarios o hipertensidn porta
probablemente posthepfitica. Dado ontos rosultados so yonlizo  nuevamenta
ostudlos d- gablnete lo ultmsormografis rovolo omresitn extrinseen do 1n
vene cava inferlor, on nl sitio de entmds ode la purteuln depacha, Se roe -
11zp torogmnfin axinl comuturizada oun reperte 7] paroncuima hepfitleo Ao
myl eon una zopa de poca cnptacidn en labulo derecho, aparentemonte con 18
bulo nggesorio d-l lndo lzouiado pancreas aumentado dn tamniio,

Laparutomin mxploradoro a lassl dina oo astnnelng hnllazgos higido
con nodulaclones do embos ldbuln:, do conslatencin dumm, Ticil pangrado
nl corto. Wbulo cuadmdr aumentadas o tamafio tres yecos k2 In maymal se

toma biopein hepAtien n cirlo abiertm on ia y por puncidn. Deseripeldn

wncyfacopicn doa cufins de tejicd hepitleo, we miden on onjuntn 2,5 x 2,5



x 1l,5cm, la superficie cfipsular es 1is, brillante ¥y mjiza nl morte s do
mnalstoncie filrme, ool mizsmo colorg ademds dis biopeies cflindricns cue
" midna 0.9 emts dv color ocafo rodizo se 1r realizo microacopln fldetronica
¥ so rongele al tejido pera inmumfluorescencin 5-1.

Dascripeidn microsoopica) tejidc hedfiticn o prosents altomceldn
en su arosf{tecture moneal, hay flbrosis y contmceldn de 1 cépsula, los
nepncios ports ontisnen ronductos billaros, alguoes con Infiltmes infla~
matorlo polimrforneclear, en otrmos predeninn 1a proliferacidn de telido
fibromnectivo y dilatocldn venoza, s hepdtacitos de 1la zuna I ostan prese
petndis, v los simusoldes enbnn suy llatados, en zonas IT v IIT hay nocro-
ais de los hepdtocitos en unia zonas colamente un ecqueloto de tefido Fibm-
a0, hay cordones adolgazados do hepétacitos y cflulas de citoplasmn ospumo-
g, hacla 1n zona II @n alguros hepdfoeltns rospetadsa, 1ns vonas cubldhu-
layas y centrnles muestran engrossmiento fibyuso de 1Ia fntlmn oue algune
ocluys por completo 1a luz, roatrindy lucem peousdins de yrocanalizacidn, la
modia rugstm disrupcidn de #ibmes eldsticas, flbrosis y neeroois Fibrino- '
1do; didgrostico: Enfermodod FHopdtics Vam-—oclusiva, colangitls, hipertoe-
oidn portal lovs.

Ln evolucidn ol paclentn ful tomids yn que curro duranto agu estan—
cia con nnomin; hipotrombineming hiponntreming hipokalemiag infrecidn de
wias urinarias altas con cultivo positivo pom E. olf, perltonitis con
cultivo positivo a klohsielln pneumanicideshidrtacidn, y pordidas imortan-
tes por la horida de loparctomie explormadorn o linuice de nscltls, Praoe-
to ademds mnilinsis omi, 5o le manojo con diets hiposddica; hipomroteica
espirunolactons a dmgs/kofdin, ooluciones parcntorales, plasma, gldbulos
rojoa emponuntadas, antibloticos nitrofumntoina, empicilira~-gontamicina
y alimentacidn nuﬁ:ntaml y posteriormenta dintn elemontnl, Lle paciento
ful dada oo alta n los 98 dins de estencia torpitelarin clinicemonte per—
sistia won aselitis lrz\.m: hepa tomegalia. los parimatros de laboretario tanto
in blomztria homAtlcat 1lns prumbas oo funcionamiento heffitioo; proteines to-



tules myacles, beocoitiva, —prmoeultive, umocoeltive, coltivo e 1i-
ida peritungal noyutivos, Ba egrom con manejo postorior a 1a conoul-
to uxtorma dol aorvicio do UeerHelnas, con dista hipowddiea-h.pnmprotaica

y omirmlacton..



OISCISION

Ln enfermedad vero-oclusive hepfitica es una forma bien reconocida
do dufio hopStico sccundaria o 1a lngesta de hierbas o dieta sbundante do
vogetolos aue conticnen nlenloldes vo pirrozolidina{l,z,3,28,79,52). Sa
ha repartndo oun lan hajes dol Senecle, Grutalaria y Heliotropo {1,2,35)
contionen totos alealoides. 3¢ ha rvportado on varing partos dol mundo
prro con miyor frecuencla an palses do Oriente y Afriea (74,05,75,79) y os
endfimicn on domiica{?,32), v i on los poisos de Occldente(a,»?, 7).

Ln eddd en our se presanta mds frvcuentcnonte es entre los 18 moses y 3o-
figa, pnro  ca ha observady entra los 7 mases y 65 afios{3?)} dltimamento se hn
nsocinty ¢ consunguinidad e inmumodeficiencin tanto humernl coro eflulor
(4,20}, mo huy prodaminio do sexo. En nuttatro pacionte astos dltimos  Foce
toras no fuerdn adecudamente datorminacdos; Gnleamonte so confirmo uue

na hobia conasenquinidad, so carrmoboro la ingasts ot hiorbns silventres ont
como infusiones do 1oz mismas, 1ns coalos desafortunaduonte dosconoceman,
El cundro clinico de nuestro pacleonte fuf con aseitfs, hepatomogilin ambos
ripldomente progresiva, diarroa v Tinbro eompamdo con la 1itemture osto
sa asgmada o lo reportado por vatlos autores (2,'3.1!,5,10.311). Safoubh v
Shehnta (&) ¢arcriben el cuedro clinico do S5 nifos egipcios con un ron—
go co edad entre 1 y12 afios de medio soclooooromico bajo y rural, estoe
prclentas nrosontandn nocitin v hrpAtomognlia ripidiments progrosiva, red
venosa on la parod anterior do tomx_y abdomon; dlorran y flebre; hay ou-
senola do ictericia o o3 muy discreta, sl cwonsumo de t8 y vegotalea 08 muy
cordcteriastion, los estddlos de laboratorio mo mueostran une gron alterncf-
4n a excepeidn de un disproto numento de las bilirrubinasi alargamiento del
tiompo de protrombina, la bidertrin homdtice unicamente muastm ul‘lami.n."
Las prutoinas sGricas ginorolmenta se encunntran entre 4 y S gr 4 Bl 11-

ouido de ascitis A= trasudado, 1n fosfatasa aleslina sa mncuontra ormal o



ligemmente elevada, Sa by eportnda deflciencia tunto en 1ns iamunoglo-
bulinae coms wn los linfacitos B y T {30). En toos los echsos an necesa-
rio 1n biopsin hepAtica perattanra porterior s mejommr las condictionos
clinieas del pneilento, Se han doscrito las leaionge tompranas o nivel his—
toldpic: de oota epfermodad (35) se cardctorizon por ser una 1astdn obli
torante do 1n venn heddtica central v sublobular, ¥y no dasmucstmin ner dn
naturaleza trombotica, uaamo técnlcns de inmunoflucraocencia, s/ muRatra
aue #n 1o fase timrana ln onfopnsedad vero-oclusiva hepdtien: la Fibrina
pueds estar inmedlatomento nlrododay die lns vepns y apnrantamento obstrulr
al flujo dr 1a snegre dn los sinusaidns, ce ba postulade ora iIa lesidn puo-—
ta sar cccundaria n o interrupcidn del sumistro de sangre, En eotudios oo mi~
cruspopin eldctrunica indican oue hay tambien dofio difuso de 1as clulas
sinuenldalesz(34). Paro clfiisicamonts se ha descrlto oue las hallazgos hiz -~
toldgicos son  oclusidn da las venas hepAtkena central y sublaobular oon
agema de 1a fntima v fibrosis (2,4,9,6, 32, 37).

&1 mStivo de prosentaclén de uste rporte ns 1a dificultnd difaros-
tica oua prasentoihubo nnensidad de realizor en dos ncaslonoas biopuin hepd-
tica unn de rllas por laparmtomin exploradoyo, El difgrnostico sc hizo n los
54 dins do ostancia. El cundro clinioo inlcinl so ebordo eomo un Sindromo
da hipertensidn portal. La segunda blopsia fufl necosarin ya aue en la pri-
mern los hallaZgos ra fuordn concluyentos. El pnaciontw postorior a lepom-
tamin oxplomdore evoluciono torpldugente pero derpuds se reaipnro en for-
ma sorprendente, tndos sus pnmmatrus de lnbomtoric retornardn a la norma-
lidad y esato probablementn nos podria hablar de una recuperscidn espontong=
a coma so reportn en hlitaretura(2,3,4,6).Prubsblemento por ln poca axpe-
rirneia en cl manajs de bgte cundro, se s hallan presentado lns dificul-
tadas disgrosticas, ya oun coma muAstran las reportes oo polises com Jomni-

ca(2), Epipto{5) o1 rocomocimicnto del cundyo clinicoe pare ollos mo op di-



i

fiell de distinguir puds el antecadento de ingoste de t8 ¥ hierbas, aasl
mro 1n ascitis ripldwmento progresiva, hegntomagolia y rod veposo oola
ternl en 11 parod anterior ol torax y abdomen, la Taltn un alterscionas
importanton cn las prunbas da funclon~mirnto hepfitico a5 cardetoristioon.
En migatmm paclonte m se fespetrs eonsanguinioded, sus procbas ge laborn-
turio on cuants a las prunboa d7 funcionoanbento hepdtico aman mormales o
ligeremonte nlterdas, desnfortunndnmonta las prusbhas pam dosostrar (nmus
nodeficiencle tonto cflular como humomml fuerdn incomlatas, on 1o litom-
tura st ha sugerids aue 1o onformndad hepAtica veno-gclusive ococinds oan
inmunadeficirncla puods trutarse da uno nuova cotidad (30 do Lrmunodufl-
clencin Pamillar congfoltn, L cofepmedid veng-oclusive hepStbdes mo sale
as secindarlo a 1a ingésta de snlenlodidos de In pirrozolidicg, se bin re-
porTtndy otruo tlpo de sgentes csuseles, dosde ouimletorepln y uwsaciada o
atras entldndis com 01 Jupus aritemataso siatemien (7). Dessfortunndaman-
te no Ffub poalble {dentiflesr 1as plantnn cue utilizaba In midre dol poci-
onta para hacer &6 y cum este ingerfsa, Bs fimortnnte sabor it en nuaskro
pafs oxdsten plantns aue contlenen alenloidss de 1a pirmezalidipa cono as
la Crotalarin en loa gstadon de Coampoche,Jdnlisos, Dnxecn, Tabnsoo, Temsdb-
pas, Veracruz, duarrers, Sinalaon v ol Sopnein on Chitwebua [(33) crecen an
formn silvostrn, Se debara tomer pracoucionas oup prasantan 1s sintomtn-
login ya referidy y s+ debere, inclulir com un didgnastico diforenclal
en laz pociuntes cua Lnagrosan con datos de hiportensidn porta y cuadm 1L~
nica do ascitis ydpldamanto progrosiva can hepfitemegnlios bo so debi olvi-
day la invoatigaeidn oo inmunodoficliencis tantn humomal como cAlular,

La prosentacidn dol cruso aparte da asor wunn antlded mira on nusatro

medio ne do inturSs por les diffoyltades gue afrecio pars su difgnontico
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