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ANTECEDENTES GIENTIFICOS

: La hipertensién portal idopitiéa {4.P.I.) es un .pade-
cimiento no relacionado con la cirrosis hepdticsa, de,etiologia
y - patogenia desconocidas, que clinicamente se caracteriza
pbr presentar esplenomegalia, hiperesplénismo e.h;pertensiénb
portal e histoldgicamente muestra diversas ‘aitéracioheé que
varian de camblos 1leves, caracterizados ﬁor diatofsién de
los vasos sanguineos a fibrosis portal con obliteracion de

‘lag ramas intraheviticas de la vena porta. (1,2,3,&,5,6,7)

Este trastorno fue descrito inicialmente por Banti
en 1889 (7,8) y durante mucho tiempo se le designé como sfndro-
me de Banti, término que ha sido eliminado. En 1la literatura
norteamericana se 1e‘conoce con el nombre de eaclerosis hepato-
portal. {1, 7). .en : lﬂ India se le ha llamado fibrosis portal
no cirrotica (3 7 8 9) en Japou se le denomina hivertensidn

" portal’ 1giopatica (7,10). Eﬁte dltimo nombre parece ser
‘el mds ;débdﬁdo%dsﬂido'a‘qﬁé hace refersncla al desconocimiento
kde "1a etiopatogenia, mientras‘ que -las otras designaciones
" se relacionan eon lasaltmucioneS" anatomooatologicas observadas.
que apsrentemente son diferentae en d"tintas regiones geogra-“
ficas. A pesar ds que en los ultimoa anos han aparecido varias;
publicaciones en las que se mencionan las caracteristicné

clinicas y morfoldégicas de 1la H.P. I., eate gadecimiento conti-:T 



‘nia ‘siendo un "sindroms: mieﬁe‘iidéo" cdyo 'diagnéético’ se hace:

por exclusidén y se basa esencialmente en la ausencia de cirro—“if‘ =

sis y de oclusidén primaria ‘de la’ voreidn extrahepatica de v

la vena oorta (1),

La H.P.I. es nmds frecuente en la India y el Japén
que en-los pafses occidentalss; en aquellos pafses es respon-
sable del 16 al 30%Z de los casos de hipertensién portal (2,3;7)
:en.contraste, en Estados Unidos es la causa de este sindrome
solo en el 32 de los casos (12); en México Orozco y col (13)
refieren una frecusncia de 11.3% en pacientes con hipertensién
portal sin causa conocida. La edad de presentacién varia
de 18 a 75 afios; en la India el promedio de sdad de presenta-
cidn es de 35 afios (2 3,7,8, 9), en los Estados Unidos y Japén

o

se identifican dos’ D:lcos } edi 'de 45 y 56 afios de edad
(1,5,10,14).

En -1a ‘Indis’
en propo_rc:lé‘n “de
los -que’ g8 han rs

un mayor numero de

En ' otros pa{aes s

- H.P.I. kyé_n “n'mjé.re\s s

Laa causm se :desconocen. Se han

sugerido como posirlea factores etiologicos 1 ; ingeetion croni- RE




ca.-de arsénico '(16,17), la ‘exposicidn. al cloruro k'dé-,{/inﬂo',
(8‘,1>'7'-) 'y agentes infecciosos (4,5,6,7,8); todos estos factores

_Qparéht‘e‘mente producen pileflebitis con obstruceidn ~venosa

e hipertensidén portal. De manera experimental se han producido

" lesiones histolégicgs' similares a las de 1a H.P.I. con 1la
inyeccién de hacilos colénicos no patégenos en .1a vena porta

'de‘cone,jos previamente sensibilizados a la bacteria (7,18).

Este sindrome se ha identif.‘icsdo en nacientes tratados
,_con medicamentos que se combinan para sl tratamiento de 1la
“Yeucemia mieloide crénica como tioguanina y busulfan, es proba-
“ble que el sinergismo de- los. dos medicamentos sexacerbe la
toxicidad hspitica del primsro- (12'19) Se ha observado la
‘coexistencia de H.P.I. con lunue eritematoso sistémico, escle-

rosis sistémica progresiva yktiroiditis de Hashimoto, lo que

‘sugiere la participacion de factore munologicoa no conocidos

. ‘en.el d°sarrollo de la-H

actores : geneticos en esta -

entidad, ya que en una "puliaul'i ibs "la afectacion

de mds de un 'miembr'oi en.’ ¢ : _.I. en los
istocompatibili-

uscspti_bilidad * mediada

que se demostré la presehc}:'ii_"de:
dad HLA-DR3, lo qus hace suponer ‘un

22)

por antf{genos HLA-Clase II. (21,

La patogenia dei:llav i!-_I'.P,‘L‘IF'se desconoce también.



‘_‘,Algukr;os', autores :seﬁalan que existe una vénopatia primaria
",‘fi’obliterante caracterizada por fibrosis excéntrica de las ramas
"f"."derecha e izquierda ds la vena porta y fibrosis concéntrica
':fdveA 1ass ramas intrahepdticas, _que ocasionan. la hivertension

* .portal presinusoidal (1,2,3,9,10). Otros autores - consideran

que al producirse tromboflehitig con embolias recurrentes,
"sin obliteracién total de 105'6550 iniran psticos ‘del sistenms
éorta, ~sscundarios a un nroce » inS'O' 5b_dominal en - la
“infancia (sepsis umbilica' i o, bacterians
" se presenta a largo Dlazo
k sanguineo portal y el

sién (2,3,5,7,8,23).

Por medio de metod.

electrénica de barrido Terad

cién en el nimero de’ venula

lu,jov ,sangumeo esplenico



'v ée‘ iﬁcreﬁéntaria el flujo vortal con 1a consecuénte disminucidn
4dé ‘1la elasticidad de los vasos del sistema ;;orta y elevacidn
vde la presidn; con el tiempo el flujo venoso portal aumeuta‘do'
inducirf{a un proceso fleboesclerdtico y aumento de la reaiatén-' L

cia vascular intrahepdtica y la presidn presinu‘soid'al (2,25).

Desde. e1 punto de vista-cl:{nico 1-_1 manifestacion

nds comin es 1la hematemesis por ruptur

Vde varicea "esofagicae H

se presenta a veces en _epiaod'ioev_rep n:
Ocasionalmente losf pacieﬁ"t‘e:s" .muest 8. e ictericia,
principalmente en 'las ‘f‘a’.‘s‘e' E enfsrmedad.
Al exsmen fisico un hallazg o la esplenomegalia

que en ocasiones alcanza'u, ! elgunos nacientes



(,paticas, que se manifiesta como una

.ﬂlaubcapsular “del higadoj dichO‘
"la fleboesclerosis de las 3

. veces se observa dilat;cipn -la rama izquierda

de la vena portsa, asociédé un:est: echamiento brusco de las

rames intrahepdticas, lo qu en ming ivsigno del corte'.

Cualquiera de las caracterist ': fis“previamente puede
estar ausente, sin’ bgchrte el diagnédstico
de H.P.I. (2,3,4,5,6;

prééién en cuﬁé‘ de

presinueoidal (1 2:4y5,

observado elevacidn dell
en el qapacip de ‘DiSse,
tensidn portal (3,7;8

En’ relacién

Mikkelsen y col (1)

.del higado, con sunerficie
los de regeneracion;:en.e
espec{menes presentQ?&pi
una'superficie-gréhﬁiaff‘

dos. Los casbé'éstudiédb




ficie externa lisa o nddulos que en ocasiones aimulaban eirro-
sis; la superficie de corte no presentd nédulos en las zonas
profundas; 1la pared de la vena porta presenté engrosamiento
y 'esclerosis tanto en vasos eftra como intrahepdticos; el
tejido hepdtico adyacente a los vasos ocluidos mostrd necrosis.
Por su parte, Okuda y col (10) observaron h{gados con zonas
de atrofia intensd, con depresiones.irregulares en las dreas
de atrofia parenquimatosa; en 3 de 24- casos de autopsia ae
observaron néduloq en la superficie externa del higado; al
corte se encontréffibrosis portal irregular sin ia formacidn
‘de nédulos. Las ramas derecha e izquierda .del sistema porta
estuvieron dilatadas con esclerosis.de diversos grados; hubos
zonas con avariencia angiomatosa por. la presencia‘de pequefios
vagos cercanos al espacio porta, con esclerosis. perivascular;
aproximadamente en el 20%Z de los casos se presentardn trombos
recientes y antiguos en el sistema porta intra y extrahepd-

tico.

Los hallazgos histoldgicos gh H.P.I. pueden ser varia-
dos. Mikkelsen y col (1) observaron. casos con alteraciones
histolégicas minimas; los cambios iniciales se caracterizaron
por la prasencia de vasos de pﬁred de;gada, dilétados, cerca~-
nos a los espacios porta; también describieron espacios porta
aumenta@os de tamafio por depdsito de coldgena perivascular
¥y alrededor de los con@uctos, sin ruptura de la placa limitan~

te. En las lesiones avanzadas se .encontrd fibrosis portal



: con’ patrén aracnoideo que 4 interrumpia la placa limitante y englo-

baba 4reas de parénquima hepitico sin nddulos de regeneracidn.

En el estudio de Aikat y col (9) se apreciaron higados
con distribucidén irregular de las lesiones, en. zonas extensas

la arquitectura fus normal y en otras hubo fibrosis intensa.

En las etapas iniciales.raraments.encontraron:edema
y vasculitis. en los espacios vorta con infiltracién de leuco-
citos polimorfonuclesres; también se . evidencid esclerosis
Yy fifrosis con obliteracidn de las ramas peguefias del sistema
porta; en ocasiones la fibrosis se extendié a lobulillos hepd-
ticos adyacentes.con formacidén. de Dvseudolébulos; en .la fase
terminal se identificaron trombos. en las ramas intrahepdticas

del sistema porte con necrosis del parénquima vecino.

Okuda y col (10) sefialaron distorsion en la distribu-

cibén de los esvacios porta.y las’ vena ‘aferentes del lobulillo,:,

dilatacidén de sinusoides 'perildbﬁiilla:gg h'4 vdilatgcionn de
vasos alrededor de los espacios. uorta en éi i5i de los .casos
se observé infiltracidn de mononucleares en el esoacio vorta;
en casos avanzados se aprecid fibrosis de los eapacios porta
con lesién de la placa limitante y formacidn de puentes de
fibrosls porto-portales y porto-centrales. La mayorfia ‘de los

casos presentaron trombos organizadoafy recanalizados.



: En los 26 casos estudiados por Ludwig y col ({15)
laé lesiones iniciales se caracterizaron por dilatacidn "mi-
croaneurismética® de los sinusoides cercanos a la placa limi-
‘Eante, dilatacidén y esclerosis de las venas porta con hipertro-
f£ia de la muscular y herniacién hacia el paréqquima que rodea
dichas venas; ademis se observé neoformacién ds capilares
con inflamacién y necrosis; las lesiones tardias.se caracteri-
zaron por fleboesclerosis portal y puentes de fibrosis vorto=-
portales y porto-centrales, en algunos casos .la jfibrosis de
los espacios porta fue muy intensa y. obliterd lés conductos

biliares y las ramas de la vena porta. . '

_ Kage y col (27) estudiaron 12 casos de autopsia en
.'1o§ que observaron esclerosis intensa de la vena éortavextra-
hepdtica, con engrosamisnto de lﬁ intinma pof‘aumentp de coldge-
Ho'ybfibras eldsticas y ruptura parcial de ;a lémina eldstica

interna.

El1 diagndstico diferencial histologico -} establecn'
con cirrosis hepdtica, hinarolaeia .nodular regenerativa, y.
sindrome de Budd—Chiari.‘ La 'cirrosis hepatica se caracte-
‘ rizg por ser una lesién‘difusa-con distorsidn de la arquitectﬁ-

ra hepﬁtica por nddulos de regeneracidn y puentes de fibrosis.

La hiperplasia nodular regenerstiva difuss del higado,

»presenta noduloa de regeneracion gin fibrosia- la regneracién



: muestra distribucion nerip rtsl

- generalmente estd comnrimida DOI‘ los nodulos (6)

; _ El sindrome de Budd-Chiari es 1la 'expfesién clinlea
‘ de .1a obstruccidén completa o casi total del flujo venoso efe-
rente y se debe habitualmente, a trombosis de las ramas supra-
hepdticas -0 de la vena cavé inferior; histoldgicamente se
caracteriza por congestidén y lagos hemorrdgicos centrolobuli-
llares con dilatacién sinusoidal; posi:eriorments hay tabiques

fibrorus y desarrollo de cirrosis.irregular incompleta (6).

El tratamiento de la H.P.I. est{ encaminado a reducir

en primer término el sangrado de. las vdrices esofdgicas pvor

o

Ala -vena centrolobulillar e

medio de la escleroterapia; las derivaciones portocava y esple~ '~

norrenal distal deben: ger evitadas debido al alto vox'-cénfa'_je::. S

de encefalopatfa hepatica; si es necesario debe efectuarae.

una derivacidn esplenorrenal distal (2,4,6,7,8).

El pronéstico en general es excelente si so cc’a‘ntj,rbla'_
el sangrado de las virices esofdgicas. Sarin y Col (7,8),

observaron una sobrevida del 87 a cinco afios en pacientes

sometidos a derivacidn esplenorrenal distal y del 1002 ‘en.-. -

pacientes tratados con escleroterapia.
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 OBJETIVOS

R Determinar la frecuséncia de la H.P.I. en el Hoapi—

?,tal de Eanecialidadea del Centro MSdico Nacional Siglo XXI..

>‘é;' COmparar 12s alteraciones clfnicas y anatomopato-

.’ilogicas con las descritas por otros autores.
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MATERIAL Y METODOS

Se revisé el material quirfirgico del Servicio de Anatg
mia Patolégzica del Hospital de Especialidsdes "Dr. Bernardo
Sepulveda G", del (Centro Mé&dico Naciornal Siglo XXI, IMMS,
en el periodo comprendido del 12 de enero de 1986 al 31 de
octubre de 1994. Durante este la?so se efectuaron 35.302 estu-
‘dios quirdrgicos; el total de las biopsias hepdticas fue de
1333 casos, entre los que se encontraron 5 casos diagnosticados
como hipertensién portal idiopética. De éstos se excluyS un
caso diagnosticado previamente como "imagen. histolégics coumpa=
tible con H.P.I. (esclerosis hepatoportal}"; por no tener
el expediente clinico. En los 4 casos se revisaron los antece-
dentes, la edad, el sexo, el cuadro clinico, los estudios
de laboratorio y gabinete, el tratamiento, la evoluecién y
los cortes histolégicos tefiidos con hematoxilina-cosina trieré-
nico de Masson y retfculo. Dos observedores (MABR y JAG) eva-
luaron los casos de uwanera independiente. Se cowparé la fre-
cuencia de la hipertensién portal idiopdtica con la de otros

padecinientos que ocasionan hipertensién portal.



- RESULTADOS

En el perfodo .previauente  seflalado se estudiaron
en el Servicio de Patologia 1,338 casos de biopsias hepdticas
tomadas por puncién o lapartonfa. Los padecimientos responsa-

bles de hipertensién portasl se sefialan en el Cuadro I.

CUADHO I
LEuIONES HEPATICAS RESPONSABLES DE HIPERTENSION
PORTAL EN 1338 BIOPSIAS DE HIGADO o

CIRROSIS HEPATICA. 268 €AS0S 95.5 %.
HIPERTENSION PORTAL IDIOPATICA 5 CASOS (+) 1.8 1; 
HIPERPLASIA WODULAR REGENERATIL :
VA DIFUSA DEL HIGADO. 4 CAS0S
SINDROME DE BUDD-CHIARI 2 GASOé>
ENFERMEDAD VENDOOCLUSIVA.DEL ‘

HIGADO. 1 CASO .
CAUSA NO DETERMINADA . icaso .
T0TAL s 277CAsos.

(+) Un caso se excluyé del presente estndio por no tener exge -
diente clinico. P NN ) S g EJ.; 4



‘14‘.,

.\ continuacibn se de'sc’r‘ib'e‘. la .‘hisktqrj_.a-i_g:lin:ig:a v:'dé

“1os 4 casos.

. Mujer de 22 afios de-edad que desde s afios entes'pre-.
senté sangrado de tubo digestivo" secundario a fdlcera duode-
'v'.nal". Fuera del Hospitsl se le realizé endoscopia que mostré
'vérice‘s’esofégicas grado III, gastritis en antro y erosiones
»ken regién pilérica, .1:a cual estabs deformada, asi como. fllceras
pequeiias con deformi:dad en la segunda pozjcién del duodeno;

se le efectud vagotomia con piroloplastia.

La ypaciente ingresé al Servicio de Gastroenterologia
" el 5-IV-94. Al examen fisico sevenconf.rél red venosa colateral,
_dscit‘i's leve, emplenomeg_a;ia, soplo holosistélico grado 11/VI
en ifééﬁj pulﬁonaf. La gama'grafia hepdtica demostrd esplenome-
- galia hipercapta‘nte; en’ 1a ’..ﬁlf{’rasonografia se encontré higado
d;isvwinﬁidgv'dé_ ﬁa_mﬁﬁo o Vhipez"i“ensién portal con colasterales
: ‘per:'l_p'o‘rt’éles‘ y pe'ric‘:[lsti‘ca: En-la. egplenoportografis se obser-

: v6 dilataciby . del sistéma porta  que estaba permeable, inclu-

50 en la porcién intrahepdtica, y vérices esofdgicas J gdstri- '

‘cas. La endoscopfa demostré virices esofiyicas grado III y
ilceras en la segunda porcién del duodeno. La serologia para

virus B y C fue negativa. la transaminasa -glutawicopiriivica

(TGP) fue de 1s U, la traseminasa glutamico. oxalacética (TGO)



15

fue de 20U, 1la fosfataaa alcalina !‘ue de 69U. Se tom6 biopsia

. hepética percutdnea que se diagnosticu ‘como  compatible--con
CH. PI; en el estudio histologico se a.precié distribucién enormal
-'_de--los vasos eferentes (B-3001-94). Ha recibido tratamiento
"eon propranolol a partir de novienbre de 1994, acudid a consul;

©.ta en enero de 1995 y en esta 8poca estaba asintomdtica.

CASO N2 2

Hombre de 19 afios de edad, que:. inicié su padecimiento
el 22-V-92 con evacuaciones melénicas luego de traunatismo
. abdominal. E1 paciente presenté descontrél hemodindmicoj en
otro hospital se le efectué vagotomfa troncular y piloroplastia
por probable M"ulcera duodenal" y se le encontraron ulceras
sangrantes en cuerpo y antro, de 0.1 a 0.2 cm de didmetro.

Presenté nuevo episodio de hemorragia de vias digestivas e in--
greso al Servicio de Gastroenterologia de este Hospital el

16-V1I-92; se leo ‘efectué endoscopfa, en la yue se observaron
védrices esofdyicas grado II y gastritis crénica activa. La
gamagrafia hepatoesplénica mostrdé higado pequefio con captacién
irregular y esplenomegalia. En la esplencoportoyrafia se aprecid
higado con disminuc,;ién del tamafio, vena porta y esplénica
dilatadas y permeables, y gran circulacidén colateral en e86fago’
J retroperitoneo. la serologia para virus B y C fue negativa, .
" la TGP fue ds 22 U, la TGO fue de 66U, la fosfatasa alcalin_a
fue de 304U. Se tomé biopsia hepdtica por puncidn; en el est}i-
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"‘di'oxanatomopatﬁlégico se inforud comov"'. siguos de regenerucién,
"éir; datos ae obstruccidén de Qenas eferentes; los cawblos pueden
'croz_-resbponder a H.P.I o a hiperplagiﬁ _nodular regeunerativa '
difuéa" (B~2491-92). Al paciente se l’e“efectué escleroterapia

intravaricosa y se le administré pfopranolol sy ranitidina

a partir de octubre de 1992. En su dltimo control (16-11-95) .

estaba asintomético.

14

CASO Ne. 3

Mujer de 20 afios ‘de edad. Una hermana fallecié por
lenorragia de tubov digestivo ¢ aecundario” ‘a ruptura de -
vériceg esofdgicas; se le habia .'diagnosticado "eirrosis
he_yética de etiologyia no especificada", La paciente tuvo un
episédio de heumatewesis y uelena a los 15 anos de edad por '
'véricés esofdgicas; se le tratd fuera de este Hospital con
colchicina, propranolol y é4cide 'uraodex.oaicélico. Cinco atios
uds tarde la paclente presentd epistaxis espontédnea, gingivo-
rragia, disnea de amedianos y pequeilos esfuerzos y prurito;
previamente habia suspendido la inges_ta de wedicauentos. Ingre=-
© 88 al' Servicio de Gstroenterologia el 21.;1{-91,; al - examen

fisico presentaba ictericia - conjuntival, telangiect#sias,

eritema palmar, hipotrofia"musculér,v 'h'epato_@,egalia, espleuoue~

salia y soplo siat‘éli..c_o‘ré'r‘é.dko' .>.I._|';[‘V'I:,.'1rrad1ado a vasos del

cuello en foco aé;-tiiqo. 8o le e.t.‘\ecf'.:ué1 _ult;i'aaonografia en la
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‘-"'i;ue se detecté embarazo de 21 a 23 semanas de gestacién 'y
.""'ci‘.zfculacién colateral aumentada & nivel esplénico. y renal.:

"La pamagraffa hepdtica mostré "dafio hepatocelular. difuso - e:.

La esplenoportografia evidencié dilatacién de ‘v.éhas‘
esplénica y porta. La TGP fue de 90U, la TGO fue de 36 U.
La deshidropenasa léctica fue de 627%Z. En esta. enfe?ma se
tomaron 3 biopsias, la primera en 1990 se diagnosticé "Compati-
‘ble cfon hiperplasia nodular reggnerativavdifusa del higado®
(B-787-90); la segunda en ese mismo afio no reveld alteraciones
responsables de hipertensién portal (B-3430-90). En la ﬁlt%m,a
(B-BO%-—91);se hizo el diagnéstico de- compatible con H.P.I.
No haﬁia recibido ningln tratamiento y‘ en .su ﬁitima consulta,
en enero de 1995, estaba asintomética. o
CAS0 No. 4 . L

Hombre de 27 -afios de edad. ,‘Alcoholiemo ;'lte»s‘dé.vlos
'10 afios de edad, actuaslmente cada fin de semana; inglere :150-
180cc de bebidas destiladas. la e_nferinédad actual ap.-carecteri-
26 por "sintomatologim acidopéptica" de un nes de evolucidn;
un dia antes de su ingreso 51 paciente presentd hematemesis
en 3 ocasiones con descompensacidén hemodindmica, por lo que
ingreso al .servicio de Gastroenterologia el 21-III-93. Ai
examen fisico el ahdomen presentdé discreta resistencia nuscu-
lar; &1 tacto roctal» la evacuacidn fue rojo 6bscurn. S0 le

transfundié un paquete globular. La endoscopia wostrd vdrices
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- esofdgicas ygrado III, abundante sangre por reflujo y‘ vérices
findicas grade I, Las cuales fueron esclerosadas. En la gawa-~-
‘5rafia hepatoesplénica; 88 evidencid. esplenomesalia. Se- le
tomé una blopsia hepdtica percuténea (B~-1275-93) que se iuforué
como: "Fragmento de vesicula biliar -con inflawacién erénica.

fo hay tejido hepdtico".

El paciente presanté uolor abdouinal Ja la palpacién :

" wedia y proi‘unda hubo rigidez abdominal. Se le efectud la- .

-parotomia ' exploratoria' en la que se identifie6 perforacién
"de la vesfcula biliar de 0.2 um y se toamé une biopsia hepdtica
(B-1279-93) que se diagnosticd - como "Cambios histolégicos
compatible con hipertensién portal idiopética (distorsién
de la arquitecturs y fibrosis perive'nular intensa). No hay.
lesiones hepdticas por aleohol ni signos histdlogicos de daiio
hepatocelular". Los marcadores virales para virus B y C fueron
nesativos, La TGP fue de 58 U y la TGO de 68U. El paciente
evoluciond satisfactoriawente y en su 6lt:'llmo control del 25-

XI-94 eataba asﬁ.ntomét)ico.
HALLAZGOS HISTOLOGICOS

En los cuatro casos se encontré distoreién de la arquitectu-
_ra hepitica con aumento en el niuero'devasos semejantes-a venas eferei-

“tes,con pared delgada y dilatacién de la luz, (nicrofotografia=-

H? 1 y 2). En condiciones normales se observa una vena eferente —-
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o .centrolébulillar entre dos espacios porta y la &istancia
‘ Qu'e'hay entre dichas estructuras ed semejante en diferentes
'l’obuli‘llos; en lo’s casos del presente estudio se apreciaron
“‘en. algunos lobulillos 2°a 4 venas eferentes rodeadas por espa= -

clos porta.

En el Caso 3 ademés de la distorsién del patrén vasciu-;

‘lar  se identificé expansién fibrosa pqrtai sin ruptura de

la placa lirnitante e infiltracién leve de lir.focivt,oé,b (mi{:rofd;‘:-

tograffa Ne 3); 2 casos uwostraron reg,enere;cién hepat‘q'celular
leve a woderada con formacién -de plac’aglbde,hqpatoéit‘oe_ con
doble hilera de células o distribucién acinar, _s__:l.n‘:'_,'démpresién
centrolobulillar o &el espacio portav.‘ Eq?t:g‘:d@a’. los "casos,
hubo congestién de las venas aemejante'a‘.i'a _ia‘é‘:..eferentes._con

dilatacién de las aismas.
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DISCUSION

La hipertensién portal no cirrética es un trastorne
' vraro, representa el 3. 5 Z de todoa los casos de hipertensién
portal del presente estudi_o y de éstos la alteracién més comin

es la H.I?;I. con una fzje‘cue'xici_‘.a‘ del 1.8 %+

Ea los "Estados: Unidos;‘dé Noijteamérica Mikkelsen (1)

reporté una frecuencia de la H.P.I. sinilar a la nuvestra (2%); = © .

estas. f;:ifz;as contrastan con las :I.nforma:das‘ en la India y-Japén, -
del 1§ y el 30 z re'épectivﬁ.mente k('z'.yv7). En México, Orozco
¥ col sefialaron que la H.P.I constituyg el 11 2 de todos los
casos de hipertensivén portal; sin em'hargo, estos autores no
hacen una descripcién detallada de lgs: alteraciones histolégi-
cas yves posible que en ese es@ﬁd_io se hayan incluido diversos

padecimientos no cirréticos que producen este sindrome.

Los 4 casos mostraron Cifr "'trhsaminaeas normales

o con aumento leve;. el promedio' de a’ .TGO fue de 61U’ yde la
TGP de . 33 u. Estos hallazgos coinciden ‘con loa de Boyer J

‘eol” (2) que informaron TGO 76 U y TG 45 ;U' y' loa ds Okuda

"7 .col (5) que presentaron cifras aimilares de’ 38 # 33 U respec~
tivamente. Las cifras de las aminotransferasas astédn de acuerdo

con la ausencia de dafio hepatocelular en esta entidad.
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La eeplenoportografia mostré,dil"étacién del sistema
porta con perimeabilidad del mismo, éste ‘es uno &e los criterios
de dlagnéstico de H.P.I (2,3,415,6,7,8,12,14,15); sin embargo
aproximadamente en el 20 % de los casos de aﬁtopsiaa se eucuel- -
tran trombos recientes o 'antigubs intra y extrahepdticos,
en estos casos los trombos son una complicacién de la hiperten-
sién portal y 1la flebo‘escierosis Y no una causa inicilal de
dicha hipertensién. En el examefl histolégico de los casos
de la presente revisién no se encontraron 'datos de fleboescle'-'

rosis o trombos.

Wanless (6,28) ha sugerido que la H.P.I y 1a HNRD
del higado corresponfen a la misma entidad. En nuestra opinién

hay varios argumentos en contra de esta.idea.

En primer lugar, en nuesatro mgf,e_rial la edad prowedio
de los enfermos con H.P.I. ,éa de 22 afios comparada ;zon el
bromedio de edad de la HNRD de 63 aﬂo_s' (29). En segundo lugar
las alteraciones macroscépicgs e histolégicas de estos padeci-
mientos son diferentes; en la H.P.I. el higado puede ser de
aspecto wacroscopicamente normal, en ocasiones la superficis
externa es irregular y puede haber atrofia parcial de un 1lébu-
lo, asf com6 trombos en vasos portales de diverso_ calibre.
(10); en la HNRD la caracterf{stica uds importante.es el aspecto
" nodular” en todo” el hfgado, en la mayorfa de los casos - ¢én

nédulos menores de 0.3 em (28,29,30,) ¥y no se ha deécrito



‘trombosis de 1a porcién extrahepitica de la vena porta.

Desde el punto de »-'v'ie‘ta “histolégico en la H.P.I.
el higade no presénta alteraéiones en unos casos, hay dis-~
torsién en la distribucién de los valsos en otros o se obser-
van aisladamente nédulos de regeneracién con fibrosis portal
focal o sin ésta. (1,2,3,5,7,9,10,15). En la HNRD la le-
8ién. es muy caracteristica, presenta nédulos de distribueclén
predominantemente portal, formados poi‘ placas hepdticas con
2 a 4 células de espesor, nal delimi?ados, que comprimen el
parénquima adyacente, y . con fr.ecuenc;ip .la porcién central
del .lobulillo muestra congestlén; no: hay fibrosis portal o
es minima y no se presenta tromboéia de _lég ranus intrahepéd-
ticas de 1la vena porta. (29,30,31,32)'. Otro dato en contra
de la hipétesis de que ambas lesiones correéponden a la misma
enfermedad es la asociacién de la HNRD con diversos padecimien-
tos y la ausencia de tal asocimcién en la H.P.I.; en efecto,
en la HNRD se ha descrito la asociacién nuy i‘recuente. con
el sindrome de Felty, otras enfermedades del tejido conjuntivo
y varias alteraciones hematoldgicas, como la policitemia vera
¥ loe linfomas (29,30,31,32); también se ha sefinlado la rela-
'cién con variados uedicamentos y agentes antineoplésicos.
En la H.P.I. excepcionalmente se ha referido la asociacién
con enfermedades autoinmunes, entre los que se encuentran
el lupus eritematoso sistémico, la esclorosis sistémica progre-

siva y la tiroiditis de Hashimoto (20); igualmente, de umanera
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'excepcional se ha informado la H.P.I en sujetos con Jeucqﬁié‘

granulocitica cronica  tratados con  tioguanina 'y ‘busulfdhs
(12, 19). ) :

1
i
)
'
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CONCLUSIONES

1. La hipertensién portal no cirrética es- rara, su
ffreéuenciaken'el material revisado fue de 3.5%, de estos casos

el 1.8% corresponde a H.P.I.

2. La H.P.I. se presenta principalmente en euJetos

Jovenes, en la segunda y tercera démdasdala vida.

3. las alferacionée‘hi'ﬂolégicas'soh poco promineﬂfes,

consisten en distoraion de lo ) asoa sanguineos, principalmente

semejantes a venas centrolobulillarea,‘ lesiones que . pueden

pasar inadvertidas facilmente o a biopsia”hepatica. i

4. E1 pronfstico’’d eJor que - el de

la cirrosis por lg';uqeﬁéi e dafio -hepat celular._f




CUADRO II
" He P I
DATOS CLINICOS -

) SEX0 EDAD MANIF. CLIN. PFH - . ESPLENOPORTAGR . TRATA-  EVOL

1 Fem. 22 afios Sangrado de tu- TG0:20 . bDilataéibn del -’ Propranolol‘73>aﬂosi
bo digestivo. 3 -'TGP 1§ﬁ:>-aiétemélhbrtg; - o o

afios. : Qéfidég;esofégé-":a'ﬂ
S20 Masc. 19 afios Melena
.3, Fem. 20 afios Hematemesis Y Tdb”bo\,  #enﬁsy.‘ s
: melena " TG0 36 Porta ¥ éppléﬁi—
‘ e ‘ca.dilatadas.
Hematemesis y - TGO 68 . =mmem Esclérotera-.1i8: Vi

nelena kiIGPHSG e pias . . “aiios.

N
v




CUADRO III
ALTERACIONES HISTOLOGiCAS

CASO ARQUITECTURA FIBROSOS REGENERACION CONGESTION OTROS.' -
HEPATOCELULAR - o 7 CAMBIOS. -

1 DISTORSIONADA —

2 DISTORSIONADA — -

3 -DISTORSIONADA EXPANSION mmmcmn
FIBROSA - PORTAL LEVE
PORTAL - GRANULOMA. - - .-

4 DISTORSIONADA — s

92
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MICROFOTOGRAFIA Re 2

Hay dilatacién de los vasos sewsjantes a venas eferentes rresentan una pa--

red delgada; regeneracién hepatocelular. H, y E 4x100.
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