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ANTECEDENTES OIENTIFICOS· 

L!t hipertensión portal idopática (H.P.I.) es un p!tde­

cimiento no relacionado con h cirrosis hepática, de. etiologh 

y p'l.togenia desconocidas, que clínicamente se caracteriza 

por present'lr esplenomegali'l, hiperesplenismo e. hipertensión 

portal e histolói;:icamente muestra diversas al ter'l.cionea que 

v'l.rÍ'ln de cambios leves, car!lcterizadoa por distorsión de 

los V'lSOs sanJ¡uíneos !l f'ibrosia po.r.tal .éon.·· obliteración de 

las r'l.m'l..s intrali.epáticas de la ven!l port!l. (1,2,3,4,;,6,7) 

Este tr!lstorno f'ue deacri to inicialmente por Ban ti 

en 1889 (7,8) y durante mucho tiempo se le designó como síndro­

me de Banti, término que ha sido elimin'ldo. En l'l !:!.tero.tura 

norteamericana se le conoce con el. nombre de esclerosis li.epato­

portal. ( 1, 7), .en· h India se le ha llamado f1.bros:l.s port!ll 

no cirrótica (3; 7, a; 9} 'Y en JapÓ'l se le denomina '1ip9rtenaión 

porhl idiopático. ·. (7,10). Este último nombre parec9 ser 

el más adecuo.do debido a que h!lce ref'erench al deaconocim1.ento 

de h. etiop!ltogenia, mientr!lB que las otr!ls design!lciones 

se rel!lc1.onan con las alteraciones· an!ltomop!ltológicas observ'l.d'l.B, 

que ap!lrentem9nte son diferentes. en ·.disti~taa .regi.one.s geográ~ 

!'ico.s. A pesar de que en los últim~·a ~ño~ han aparecido V!lriaa 

public'lc.tonea en las que se men<:i.onan lo.a características 

clínic!ls y mori"ológicas de 19. H.P. I., este p'ldecimiento con ti-
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nÚ'i siendo un "síndrome misterioso".• cuyo di'lgnóstico se . h'lcie 
·. •" 

por exclusión y se b'lea esencialmen·te en la, au11.ench de cirro-

sis y de oclusión primari'l de la. porción sxtraltepática de 

la vena porta (11). 

La H.P.I. es más !'recuente en la India y el Japón 

que en loe países occidentales; en aquellos p11íses es respon­

sable del 16 al 30% de los casos de hipertensión port11l (2,3,7) 

en contr11ste, en Estados Unidos es la c11us11 de este síndrome 

solo en al 3% de los casos (12); en México Orozco y col (13) 

ref'ieren ·un19. frecu'ilncia de 11 .3% en pacientes con hipertensión 

portal sin caus'l conocida. La edad de presentación v11rí-i 

de 18 a 75 años; en la India el promedio de edad de presenta­

ción es de 35 años (2,3,7,8,9); en los Estados Unidos y Japón 

se identif'ican dos picos. promedios de 45 y 56 años de ed11d 
·, ·3 :>'~;~:~:}> 

(1,5,10,14). 
:'.,". - . ;· ... ·,'.~~(:;·.·.:· .• · 

.. ~: ,.;_ ..... - .,:.. . - ' "" 

~ '\- ·, ~/(··;~~-~::·.'.::_.': •• y, ·:·:. ' • -

En la · IndiS: :"é's.tl'l''' altéración predomina en hombres 
". ' _. -: :-->/: ~>':;,:,.:, :);~·'.:;_'~f;~:·:·~-~ :?<~-~-~-'.:: .. 

en proporcion · d9' l+ a :1; sin ':embar~o, en loe h~spi bles en 

::· .::. ·.:.::: z::¡t~}~~~~!~~c~if ?J~:.:.:~: ;:::.·:.· .. :~ 
En otros p11b!ls .· s 9 ·ll,19. '.~:obs,1trva~o·.)1na> mayor _ f'recuencia de h 

H .P.I. en mujeres,· ~~;,J~'~i~:~'i~~Ü~'.";l~S:;~'.1 b, 5, Í 0, 15). 

'."• • •,v ¡;·~/ 
........ _::-.·,-· .. 

nas caus'is ._de·:>fsj:.:.''Éliii&rni'Bi:fa'.d ·---~~~-: ~d-eSC.~nO~en· •. 
. " 

sugerido como posi bl<;Ís 1'11ctores' eÚ01cS~i~:o(l~ in~eet~ón cróni-
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· .. ca de arsénico (16, 17), 1'1 exposición al cloruro de vinilo 

·c8;1i)'y a~entes infecciosos (4,5,6,?,8); todos estos factores 

·aparentemente producen pilei'lebitis con obstrucción venosa 

e hipertensión portal. De manera experimental se han producido 

lesiones histológicas similares a las de l<l. H.P.I. con l!!. 

inyección de b!lcilos colónicos no p!!.tÓgenos en .la vena porta 

'de conejos previ!l.mente sensibilizados a la b!l.cteria (?,18). 

Este síndrome se ha identific!!.do en pacientes trat!!.dos 

. con medicamentos que· se c·ombinan para el tr!l.tamiento de l!!. 

leucemia mieloide crónica c~mo tiogu!l.nina y busuli'án; es proba­

ble que el sinergismo de· los dos medicamentos exacerbe l!!. 

toxicidad hep!Ític!l del primero· (12,i9), Se ha observado la 

coexistencia de H.?.I. con lupus eritematoso· sistémico, escle­

rosis sistémica progresin y tiroid.:i:tis de Hashimoto, lo que 

sugiere la puticipación 'de i'~cfores" inmunológicos no conocidos 

en el_ d sarrollo de 1'l H.P._~;J~;·_~;20f,. 

Se h'ln implicado po
0

s:ii:iiú• .factores' genéticos en est<i. 

entid!!.d, ya que en una publ.icaci6n 's~::.d~sdbbe,. la._ !!.i'echción 

de más de un .miembro en cu~:t2.º•;•i?~:~~~;~;~sá~,?i/ !I~;,I. en los 

que se demostró h presenci!i der,7~~-!·~~n,o}'de\h_iatocompa tibili­

de.d HLA-DR3, lo que hace suponer ·"uri.8.'•'susc~pÚbilidad · medie.de. 
.,.-. 

por antígenos HLA-Clase II (21°,, 22)'; ·' .,·~ _. 

L!!. patogenia de la H.P.I. se desconoce t!lmbién. 
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··Algunos autores señalan que existe un9.. venopatía primaria 

· o.bli terante caracterizada por fi brosis excén trie a de las ramas 

"derecha e izquierda de la vena porta y fibroais concéntrica 

de las ramas intrahepáticaa, .que ocasionan la hipertensión 

~po~tal presinusoidal (1,2,3,9,10). Otros autores consideran 

que al producirse tromboflebitis con embolias. recurrentes, 

sin obli tención total de loa ~aso s.: intrahepáticos del sistema 

porta' aecunclarios a un proé~ao·. ~~!~c~ioso abdominal en la 

infancia (sepa is umbilical, di.ar·;-~ª' · i~fec.ciones, bacterianas) 

se presenta a largo plazo · ... u~enfa;:'.~~(:'.J.~; H~iaiéncia al flujo 

sanguíneo portal y el conai~~~-~~f··:~'~,~~:tk¿~íJ~.:,·i~ }ª·, ~~perten-
sión (2,3,5,?,8,23)~. -;: . '/:~· ;;·~,~:._,:;:., •x;!}t"> '• ':: 

Por medio. de m~todoa inm~~~~¡:~Ú~~f~{Joa y m:lCroscopía . - -·_ .... ' :·. ··<~:.' .. ·-~·~,,-~.~:··'t..'-·~·, ___ .. _,_,_,_;·.:··:- : __ :_ 

electrónica de. barrido TerS:dj¡°'.' y d~iJ..((24)'\;i:i'~¿~vmin disminu-

ción en el número de vénulas.!p·~-Ytf.i~·~'.~.:·~;f~-Fb~:can: en los sinu-

soides, lo que sería. el factor .. :mas.: im'oortante. para el desarro-

::o e:eta~i:::::::::: ::rt:;_ :~{Jf c:~~~;¡~;kil~.s: ~s d:::::::::: 

a la fleboesclerosis dé ;.l.a~. ;á~a~~1i~~t~~e~~tic'is del sistema 
·": .. -~;: :: .·. :_~·:. ~:.·~_'.~\ ~~:.::.~·:: 

port.11. ~-., , ·,-~:,.,1:·~·- .. >1·t/•.;: .·{ . ~-·. 
_·::·.-. ..:~-- i_::_.~-t-:":.:·.. : //·;;. 

;'::~~~:.·;-~ .. ~i~~,::<.=:.i::::"it;::.i~.- .... . :~~~·, :~- :· ''.. .. 
Según· 9trós. 'áútol,'.eá": 9:.1!(~'!''.ea.tim_ulo . desconocido, por 

ejemplo Esc!ierfo l¡iá <~i,1{· ~e) \~~~~s'~ená, ,,~~-~sionarh hiperplaaia 

s1nusoid~--:::-~;;:;7b:-:;z~·;d~~-i~~;iJ~ci~e~~iÍá por un mecitñi61w· 

desconocido¡ . ~l 'ii~be~ :; a6m~'n"t~' del fl~jo sanguíneo esplénico 
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se incrementaría el flujo portal con la consecuente disminución 

de la elasticidad de los V!lsoa del siat.~m'l porta y elevación 

de la presión; con el tiempo el flujo venoso portal aumentado 

induciría un proceso fleboesclerótico y aumento de la resisten­

cia vascular intrahep!Ítica y la presión presinuaoidal (2,25) •· 

Desde. el punto de vista. clínico h. manifestación 
. - - - . 

más común ea la hematemesis por ruptu~~ de· várices ·a~ofágicas; 
se presenta a vece~ en episodios Je_pe:tf~~-ª.: y: bi!'._n tolerados. 

Ocasionalmente 

principalmente 

los'. pacientes 

en ~las fases 

mue.st"r!Ui 'aé"éi tia·. e 
. t.er~i~~í~:~·\'de la 

. ·. . ·.·.. o-.:-~ . . ' 

ictericia, 

enfermedad. 

Al ex ... men físico un hallazgo.: iío.~~1:.~~ta·.:es la esplenomegalia 
::,~ ·:.-~:/:- ., .. "'' 

que en ocasiones ~lcanza un, ;:¡;rán'',;ta!Daño; dgunoa pacientes 

preHen tan hep!l tomegalia -l~,;9' ·(·, .• ~:>~Jt;.5'i6;;·;Ei; 14 1 15 ). ' 
~ .. -~:.;. ·. :,,_r-~<·. ,'·/,·-. :·.:~;'~ 

•·· •.e,•:/ .¡; 

Los exámenes .. d.e. i~~H~~f~{2d:~·jh¿~i~ici~ ~íi l~ H.P;I. 

~~;::::·::::::·::·¡~jf~l!lliilíf il:if .,~; 
·. ·. L~ . esplenop"órtógrafíii.; .• ~s.: . . el:·:.:examen<:de::: elección· .en·.·.· .. 

:::~::s~fü~~;;~f ~W~~~~~\~!~[~f~~i~~~t!2~ii 
-- .,··.: 



' > .· ·•.·· .• · .•. · •. ·· 

.. _páticas, que se manifiesh .. como· una ':1!.ona·ávasau~ar en la región 

subcapsular del hígado; di ch.o · ~~~~~cha!Dierito · se explica por 

la fleboesclerosis de la~ ram~s)pb.;t;: periféricas. Algunas 
.. : _.,' : ·, ·.; :.~· - • . :o:. 

veces se observa dilah.ción sele'ctiva de la r!lma izquierda 

da la vena porh, asoci!lda ¿·¡ ~~\:~¡/t~·~·c~amiE.nto brusco de las 
. · .. , ;J'· ·:,:·, .• , ;/ 

ramas intrahepáticas' lo: ~ue se/den'o}liinil : "signo del corte" • 
. ;•_ .. /¡,.·-

Cualquiera de las caracte~Íst:i.c'~s':,d·e;:icri t!ls previamente puede 

::·~:p.:'.'·;:.:·. 4 ::: •• ;~iif ~~1f lt~t""''"'" •l ''·~'""'' 
En .el .. e'studio~ ··h~íió.d1námico•'· la· presión en cuña de 

las ve~as suprahepÚ'i¡;~·s';~~¡í,i{U~l~~M~}~k normal, lo que indica 

que l!l.obstr'ucci.ón s'e-eriri~ell'tr~·.::a.'nivel .preainusoidal (1,2;4,5, 
):~-.:· ¡\ 

7 ,a,·26), con' menor :'f'recuenCÍia"•::·a·a'': h·il': "observado elevación de 

la presión en c6ña y ell·· e~i;~-··c:a~~~. ~-1 examen del hígado con. 

el microscopio eliict~ónico.·h~}:~~v~.is:ci~ depósi,to de colágena 

en el espacio de - Diese, '1ci>~~-~!J,~i~entemente explic'l ia hiper.:. 

tensión portal (:3,7,a): . ,:{?'"•,;i ;• : ... 
- - ..... -,, ·:~\;~~:\_ ·;·~~- -

En relación··. ~-· •. ~:;~'/'.áite:~aci¡~nii~: . ~ríato~oiiÚol.6~i~u 

. :::k:::::.~ .::· ,,~:},~:Jf i *¡t~~:;~;{r~g}!~~f í~~~~~~:i:;:·· 
los de regeneración; en. ei estudio ;'de"Boyer, ;ii'é'óf:'< .. (2)'í:.itlgurÍos 

·~·· ',- ~,., '7;1: ·.:: .. ;-,·.'·· 1' ' : \·.¡·1:.~:.~·<-':: :.~.·;·(.o:.~:.-

especímenes presentaron' süperfi.cie e~terria ,~:11~~.- y :nrm~; otrós 

una superficie granular .. /,.algUl\~S: má~ ''m'd~t'r'.~ron nódulos' aisla-
:. _·.· '•'. ':; .. :/.·,.:·,,:,·· > .. ', .. ,· : .. . J·:-:·-···.:· .. . -. ' 

dos. Los c'lsos estudi?-dos' po~·.Aiiéií:i/y ~~¡-;:(9)mostraron super-
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ficie externa lisa o nódulos que en ocasiones simulaban cirro­

sis; la superficie de corte no presentó nódulos en las zonas 

profundae; la pared de la vena porta presentó engrosamiento 

y esclerosis t'into en vasos extra como intrahepáticos; el 

tejido hepático adyacente a los vasos ocluidos mostró necrosis. 

Por su parte, Okuda y col (10) observarán hígados con zonas 

de 'ltrofia intens!i,· con depresiones. irregulares en las áreas 

de atrofia parenq1:1imatosa; en 3 de 24. casos de. autopsia se 

Dbservaron nódulos en la superficie externa del. hígado; al 

corte se encontró· fibrosis portal ir.reguhr sin la formación 

de nódulos. Las ~amae derecha e izquierda .del s~stema porta 

estuvieron dilatadas con esclerosis.de diversos grados; hubos 

zonas con apariencia angioma tosa por. la presencia' de pequeños 

vasos cercanos al espacio porta, con esclerosis. perivascular; 

aproximadamente en el 20% de los c9.sos se presentarán trombos 

recientes y antiguos en el sistema porta intra y extrahepá­

tico. 

Los hallazp,os histológicos en H.P.I. pueden ser v'iria­

dos. Mikkelsen y col (1) observaron .. casos con alteraciones 

histológicas mínimas; los· cambios iniciales se caracteriza.ron 

por la presencia de vasos de pared delgada, dilatados, cerca­

nos a los espacios porta; tambi6n describieron espacios porta 

aumentados de tamaño por depósito de colágena peri vascular 

Y alrededor de los conductos, sin ruptura da la placa limitan­

te. En las lesiones avanzadas se . encontró fi brosis portal 



con·.pátrón aracnoideo que iiilterrump:Ía la plac'1 limitante y englo­

baba áreas de parénquima bepitico sin nódulos de regeneración. 

En el estudio de Aikat y col (9) se apreciaron hígados 

con distribución irregular de las lesiones, en. zonas extensas 

la arquitectura fue normal y en otras hubo fibrosis intensa. 

En las etapas iniciales. raramente. e'1contraron edema 

y vasculitis. en los espacios porta con infiltración de leuco­

citos polimorfonucleares; . también se evidenció esclerosis 

y fibrosis con obliteración de las ramas pe'queiias del s'istema 

porta; en ocasiones la fi brosis se extendió a lobulillos hep<l­

ticos adyacentes con formación. de pseudolóbulos; en . la fase 

terminal se identi.ficaron trombos. en las ramas intrahepáticas 

del sistema porta con necrosis del parénquima vecino. 

Okuda y col (10) seiialaron distorsión en la distribu­

ción de los espacios porta. y 1'1s venas . e.rerentes del lobulillo, 

dilatación de sinusoides perUob{iÜÚares y dilatación. de 

vasos alrededor de los espacios 'porta; .en_ ei 15% ,de los ·.casos 

se observó infiltración de mononucl.eares en .el espaciio. porta; 

en casos avanzados ss apreció fibrosis de los espacios porta 

con lesión de la placa limitante y formación de puentes de 

fibrosis porto-port'lles y porto-centrales. La mayoría de los 

casos presentaron trombos organizados:y recanalizados. 
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En los 26 casos estudiados por Ludwig y col ( 15) 

las lesiones iniciales se caracterizaron por dilatación "mi­

croaneurismátlca" de los sinusoides cercanos a la placa llmi­

tante, dilatación y esclerosis de las venas porta con hipertro­

i'ia de la muscular y herniaclón hacia el parénquima que rodea 

dichas venas; adem!Ís se observó neoi'ormación de Cl'l.pilares 

con inflamación y necrosis; las lesiones tardías.se caracteri­

zaron por fleboesclerosis portal y puentes de fibrosis porto­

portalee y porto-centrales, en algunos casos . la .i'ibrosis de 

los espacios porta i'ue muy intensa Y. obll taró lQs conductos 

biliares y las ramas de la vena porta. 

Kage y col (27) estudiar.on 12 casos de autopsia en 

los que observaron esclerosis intensa de la vena porta. extra­

hepática, con engrosamiento de la intima por aumento de col!Íge­

no y i'ibras elásticas y ruptura parcial de la lámina elástica 

interna. 

El diagnóstico diferencial histológico se establece 

con cirrosis hepática, hiperph.sia .nodular ·regenerativa, y. 

síndrome de Budd-Chiari. La cirrosis hepática se car'lcte-

~iza por ser una lesión dii'usa con distorsión de la arquitectu­

ra hepática por nódulos de regeneración y puentes de fibrosie, 

La hiperplasia nodular regenerittiva difusa del hígado, 

presenta nódulos de regeneración sin i'ibrosis ¡ la regneración 



muestra · diStribución · perii>l)rt!ll ·::~ena ceritr~iobÜlillar 
. generalmente está comprimida por los ~ódul~'s (6). 

El síndrome de Budd-Chiari es la expreeión clínica 

da la obstrucción completa o casi total del flujo venoso efe­

rente y·se debe habitualmente, a trombosis de las ramas supra­

hepáticas ·o de la vena cava inferior; histológicamente se 

caracteriza por congestión y lagos hemorrágicos centrolobuli­

llares con dilatación sinusoidal; posieriormente hay tabiques 

fibror<>J3 y desarrollo de cirrosis irregular incompleta (6). 

El tratamiento de la H.P.I. está encaminado ·a reducir 

en primer término el sangrado de las várices esofágicas por 

medio de la escleroterapia; las derivaciones portocava y esple­

norrenal distal deben: .. ser evi tedas debido. al al to por.can t'ije · 

de encefalopatía. hepática; s:I. es necesario debe efectuar.se .. 

una derivación esplenorrenal distal (2,4,6,7,8). .-·; 

El pronóstico en general es excelente si se controla 

el sa!lgrado de las várices esofágicas. Sarin y Col (7,8), 

observaron una sobrevida del 87% a cinco ailos en pacientes 

sometidos a· derivación esplenorrenal distal y d'>l 100:1: en 

pacientes tr~tados con escle~otsrapia • 

.. , ., .. ~ 
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OBJETIVOS 

1.. Determinar la .frecuencia de la H.P.I. en el Hospi:­

tal. de Eápecialid11des del Centro M~dico Nacional Siglo XXI. 

' 
2~ ·:comparar las alleraciones clínicas y anatomopato-

·'· .lógicas con las descritas por· otros autores. 
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MATERIAL Y METODOS 

Se revis6 el material quirúrgico del Servicio de Anat~ 

mía Patológica del Hospital de Especialidades "Dr. Berr1ardo 

Se¡iulveda G", del Ce!'Jtro Médico NacioIJal Siglo XXI, IMMS, 

en el ¡ieríodo comprer1dido del lg de enero de 1986 al 31 de 

~ctubre de 1994. Durante este la_¡.iso se ef"ectuaron .35 .J02 est,u­

dios quirúrgicos; el total de las biopsias hepáticas f"ue de 

1333 casos, entre los que se encontraron 5 casos diagnosticados 

como hipertensión portal idiopática. De éstos se exclu¡ó un 

caso diagnosticado previamente como "imagen histológica compa­

tible con H.P.I. (esclerosis hepatoportal)"; por no tener· 

el expediente clínico. En los 4 casos se revisaron los ariteca­

dentes, la edad, el sexo, el cuadro clínico, los estudios 

de labora torio .t gabinete, el trata miento, la evolución ;¡ 

los cortes histológicos teñidos con hematoxilina-cosina tricró­

mico de Masson .t retículo. Dos observadoras (MABR .t JAG) eva­

luaron los casos de manera inde,iJendiente. Se com_¡.iaró la f"re­

cuer1cia de la hi,iJertensi6n .iJOrtal idio,iJática cor, la de otros 

padecimientos que ocasionan hipertensi6n portal. 
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RESULTADOS 

En el período ~reviawente señalado se estudiaron 

en el Servicio de Patolo¡,¡ía 1 1 ,338 casos de biopsias hepáticas 

tomadas por punci6n o laparton.ía. Los padecimientos res¡,ionsa­

bles de hipertensi6n portal se señalan en el Cuadro I. 

CUADRO I 

LESIONES HEPATICAS RESPONSABLES DE HIPERTENSION 

PORTAL EN 133';1 BIOPSIAS DE HIGADO 

CIRROSIS HEPATICA. 

HIPERTENSION PORTAL IDIOPATICA 

HIPERPLASIA ilODULAR REGENERA1'!. 

VA DIFUSA DEL HIGADO. 

SINDROME DE BUDD-CHIARI 

ENFERMEDAD VENDOOCLUSIVA.DEL 

HIGADO. 

CAUSA NO DETERMINADA 

TOTAL 

268 CASOS 

5 CASOS (+) 

4 CASOS 

2 CASOS 

l CASO. 

CASO 

277 CASOS .. 

95.5 %. 

1.8 %. 

1.4 % •.... 

0.7 :i:;. 

0 • .3 %. 

100.:i:; .. 

(+) Un caso se excluyó del jire&ente estudio por no tener e.iC¡Je - .. 

dienta clínico. 
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A continuación se describe' la . historia . clínica de 

-los ·4 ca so&. 

CASO _NO l 

Mujer de ~~ años de- edad que desde ~ años antes pre-

. sént6 sangrado de tubo digestivo" secundario a úlcera duode­

nal". Fuera del Hospital se le realizó endoscopia que mostró 

várices ·esofágicas grado III, ¡¡astritis en antro .f erosiones 

en región pilórica, la cual estaba deformada, así como úlceras 

pequeñas con deforrui:dad en la segunda ¡)orción del duodeno¡ 

se le efectuó va,:otomia c'on .i>irolo.i>lastia. 

La ,iJaciente in,:resó al Servicio de Gastroe1.ierolo6 ia 

el 5-IV-94; Al examen físico se encontró red venosa colateral, 

dscitis leve, em¡)lenoruegalia, sO¡)lo holosistólico 5rado ll/VI 

en foco _¡>ulmonar. La ,¡amagrafia hepática demostró esplenome­

galia hi¡)ercaptante; en la .ül trasonografia se encontró hi,:ado 

disminuido ·de tamaño e hipertensión portal con colasterales 

peri¡)ortales ¡ ¡)eric!stica. En la e~plenoportograf!a se obser­

vó· dilatación.: del sistema ,>orta que estaba permeable, inclu­

so en· la porción intrahepática, ¡ várices esofágicas ;¡ ,¡ástri-. 

ca&. la endoscopia demostró várices esofágicas grado III ¡ 

Úlceras en la se6 ur1da porción del duodeno. la serolo,s!a para 

virus B .f C fue ne5ati va. la tr11usarui1rns& · 6 lutawico.i>irúvica 

(TGP) fue de l~ U, la trasaruinasa ,:lutamico oxalacética (TGO) 
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fue de 20U, la fosfatasa alcalina fúe.· de 69U. Se tom6 biopsia 

. hepática percutánea que se dÍ.ag11ósÜcú como compatible· con 

H.PI; en el estudio histol6gico se apreci6. distribución anormal 

de los vasos eferentes (B-3001-94). Ha recibido tratamiento 

con propranolol a partir de noviembre de 1994, acudió a consul­

ta en enero de 1995 ¡ en esta época estaba asintomática. 

CASO NO 2 

Hombre de 19 años de edad, que: inici6 su padecimiento 

el 22-V-92 con evacuaciones melénicas luego de traumatismo 

abdominal: El paciente presentó descontrol hemodinámico¡ en 

otro hospital se le efectuó vagotomía· troncular y piloroplastía 

por probable "ulcera duodenal" y se le encontraron Úlceras 

sangrantes en cuerpo y antro, de 0.1 a 0.2 cm de diáwetro. 

Preeentó nuevo episodio de hemorragia de vías digestivas e in-­

¡,¡resó al Serviéio de Gastroenterología de este Hospital el 

16-VII-92 ¡ se lo ·efectuó eildoscopía, en la que se observaron 

várices eso1'ágicas grado II ¡ gastritis cr6nica activa. La 

5ama~rafia hepatoesplénica mostró hígado pequeño con captar.ión 

irregular y esplenomegalia. En la esplenoportografía se apreció 

hígado con disminución del tamaño, vena porta y esplénica 

dilatadas ¡ permeables, y gran circulación colateral en eso'fa50 

¡ retroperitoneo. La serología para virus B y C fue negativa,. 

la TGP fue d'3 22 U, la TGO fue do 66U, la fosfata11a alcalina ·~ 

fue de J04U. Se tom6 biopsia hepática por punción¡ en el estu-
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·dio anatomopatol6gico se infor111ó cowo" ai 6 1ios de re¡seller1tci6n, 

ai11 da;t.os cie obstrucción de venas eferentes; los cawbioa pueden 

corresponder a H.P.I o a hiperplaaia . nodular re5 euerativa 

difusa" (B-2491-92). Al ¡Jaciente se le efectuó escleroterapia 

iritravaricosa y ae le admir1iatr6 proprariolol 1. ranitidina 

a. partir de octubre de 1992. En au último control (16-II-95) 

estaba asintomático. 

' CASO Ng. 3 

Mujer de 20 años de edad. Una hermaua falleci6 por 

de tubo di,,:eativo ' secur1dar10· ·a ruptura de -

váricea esofá¡;icas; se le había ·dia5noaticado 11 cirro si a 

heJJática de etiolor:;Ía no eapecíficada11 , la pacieute tuvo u11 

episodio de he in a teA1eaia .f weleria a loa 15 anos de edad ,ior 

váricea eaofá¡sicaa ¡ se le trat6 fuera de e ate Hoa,.ii tal co1i 

colchiciria, ;>ropranolol ¡ ácido .ursodex.oaicólico. Cinco arios 

más tarde la paciente ;ireaentó epistaxis espontánea, 6 in5 ivo­

rragia, disnea de medianos' ¡ pequeños esfuerzos y prurito; 

previamente había suspendido la ingesta de 111edica111entos. Ingre­

só al Servicio de Gstroenterología e.l 24-X-94; al exa111e1i 

físico presentaba ictericia · conjuntiva!, telangiectasias, 

eritema palmar, hipotrofia muscular, ·hepato_'!l,egalia, eaple1io111e­

t;alia y soplo aiat6lico . ll'rado III(V:Í: irradiado a vasos del 

cuello en foco aórÚco. :Se<T~:~ie~tu6' .ultrasonografía er, la 
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que se detectó embarazo de 21 a 23 semanas de gestación · ¡ 

·circulac16n colateral aumentada a nivel esplénico y renal. 

· La gamagrai'ía hepática mostr6 "daño hepatocelular dit'uso e. 

hipertensi6n portal". 

La esplenopo:rto15rat'ía eviaenci6 dilataci6n de venas 

esplénica :1 ¡lOrta. La TGP i'ue de 90U, la Too· i'ue de 36 U. 

La deshidrogenasa láctica t'ue de 627%. En esta_ ent'srma se 

tomaron 3 biopsias, la primera en 1990 se diagnostic6 "Compati­

ble c:On hiperplasia nodular regenerativa dit'usa del hígado• 

(B-78~-90); la segunda en ese mismo año no revel6 alteraciones 

responsables de hipertensión portal (B-.3430-90). En la úl tim~ 

(B-302-91) se hizo el diagn6stico de compat.ible con H.P.I. 

No había recibido ningún tratamiento y en su última consulta, 

en enero de 1995, estaba asintomática. 

CASO No. 4 

Hombre de 27 ·años de edad. Alcoholismo desde los 

1 O años de edad, actualmente cada i'in de semana; in¡¡iere 150-

180cc de bebidas destiladas. La eni'erruedad actual aa,·carecteri­

z6 por "sintomatolo¡¡ía acido¡iéptica" de un mes de evoluc16n; 

un día antes de su ingreso el paciente present6 hematemesis 

en 3 ocasiones con descompensaci6n hemodinámica, por lo que 

ingreso al ·Servicio de Gastroente~ología el 21-III-93. Al 

examen i'ísico el abdomen presentó discreta resistencia muscu­

lar¡ al tacto roctal la evacuaci6n t'ue rojo obscur11 •. S.o. l.e 

transi'undi6 un paquete globular. La endoscopia ruostr6 várices 
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esofágicas grado III, abundante sangre por reflujo y várices 

fúndicas ¡¡rado I, Las cuales fueron esclerosadas. En la 5awa­

·11rafía. he¡)a toesplénica,: . s13. evidenci6. espl.er.owe5alia. Se le 

tom6 ur.a biopsia hepática percutánea (B-1275-9.3) r,ue se ir•forui6 

como: 11Fra6 mento ele vesicula biliar con infla.uaci6u cr6nica. 

1fo .ha¡ tejido hepático". 

El. pacie11te present6 áoior· abdo111i11!'-l ¡ a la ¡)al¡)aci6n 

media ¡ pr?funda hubo rigidez abdolllinal. Se le efectu6 la- · 

·parotomía • ~xploratoria en la que se identií'ic6 perforaci6n 

. de la vesícula biliar de 0.2 mm y ~e tom6 una biopsia hepática 

(B-1279-9.3) que se dia¡¡,nostic6 · como "Cambios hiatol6gicos 

compatible con hipertensi6n portal idiopática (distorsi6n 

de la arquitectura ¡ fibrosis perivenular intensa). No hay. 

lesiones hepáticas por alcohol ui signos hist6lol!icos de dado 

hepatocelular 11 • Los marcadores virales para virus B ¡ C fueron 

net.a ti vos. La TGP fue de 58 U ¡ la TGO de 68U. El pacie11te 

evolucion6 satisfactoriamente :r en su último control del 25-

XI-94 estaba asiutoruático. 

HALLAZGOS HISTOLOGICOS 

Er. los cuatro casos se encontr6 distorsi6n de la arc¡_uitectu­

ra hepática con awneuto en el nú.nero .. devasos semejantes ·a ver.as efere.1-

.. t:es. cci°ri p·ared delt.adá y dÜa t·~ci6r1 de la luz. (microfotografía-· 

iiO 1 y 2). En cor.diciones normales se observa uua vena efere11te --
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o centrolobulillar entre dos espacios porta y la distancia 

que hay entre dichas estructuras es semejante en diferentes 

lobulillos; en los casos del presente estudio se apreciaron 

en algunos lobulillos 2·a 4 venas eferentes rodeadas µor espa­

cios porta. 

En el Caso 3 además de la distorsi6n del patr6n vascu-. 

lar se identificó expansi611 fibrosa portal sin ruptura de 

la placa limitante e infiltraci6n leve de linfocitos, (ruicrofo­

to¡srafía NO 3); 2 casos u1ostraron re6 ener11'.ción hepatocelular 

leve a moderada con forruaci611 ·de placas de hepatocitos. eón 

doble hilera de cálulas o distribuci6n acinar, sin ... c~111preai6n 

centrolobulillar o del espacio porta •. En. todos los casos, 

hubo con¡sestión de las venas seiuejantes a ·las. eferentes con 

dilatación de las mismas. 
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DISCUSION . . 

. . 

La hipertenei6n. portal .. no. cirr6tica es un trastorno 
.. , ... . ,:· 

raro, representa el 3.5 % de:_todos los casos de hipertensi6n 

portal del.presente estudio y de éstos la alteraci6n más común 

es la H.P.I. con una frecuencia del i.a %. 

En los Estados Unidos ·de Norteamérica Mikkelsen ( 1) 

reportó una frecuencia de. la H.P;I. similar a la. nuestra (2%); 

estas. Cifras contrastan· con las informadas en la India ¡ Jap6n, . . 
del 1(¡ y el 30 % respectivamente (?.7). En México, Orozco 

y col señalaron que la H.P.I constituye el 11 % de todos los 

casos de hipertensi6n portal¡ sin embargo 1 estos autores no 

hacen una descripci6n detallada de las alteraciones histol6gi­

cas y es posible que en ese estudio _se hayan incluido diversos 

padecimientos no cirr6ticos que producen este síndrome. 

Los 4 casos mostraron cifras da tr'asaminasas normales 

o con aumento leve; el promedlo . el.~ .1e. TGO. fue de 61u· ¡!le la 

TGP de 33 U. Estos hallazgos. coinciden .con los de Boyer ;¡ ... ::· ., ... 
col· (2) que informaron TGO 76 u :1 TGP · 45 ·u; y los de okuda 

¡ col (5) que presentaron cifras similares de" 38 ¡ 33 U respec­

tivamente. Las cifras de las aminotransferasas satán de acuerdo 

con la ausencia de daño hepatocelular en esta entidad. 
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La eeplenoportografía mostr6. dilatación del sistema 

porta con permeabilidad del mismo, éste es uno de los criterios 

de diagnóstico de H.P.I (2,3,4,5,6,?,8,12,14,15)¡ sin embargo 

aproximadamente en el 20 % de los ·casos de autopsias ae ei.cueu­

tran trombos recientes o antiguos intra y extrahepáticos, 

en estos casos los trombos son una complicación de la hiperten­

sión portal y la fleboesclerosis y no una causa inicial de 

dicha hipertensi6n. En el examen histológico de los caeos 

de la presente revisi6n no se encontraron ·datos de fleboescle­

rosis o trombos. 

Wanless (6,28) ha sugerido que'la H.P.I y la HNRD 

del hígado corresponfen a la misma entidad, En nuestra opinión 

hay varios argumentos eu contra de esta idea. 

En primer lu~ar, eri nuestro material la edad promedio 

de los enfermos con H.P.I •. ea de 22 afios comparada con el 

promedio de edad de la HNRD de 63 afios · (29). En segundo lui,;ar 

las alteraciones macroscópicas e histológicas de estos padeci­

mientos son diferentes¡ en la H.P.I. el hígado puede ser de 

aspecto macroscopicamente normal, en ocasiones la superficie 

externa es irregular y puede haber atrofia parcial de un lóbu­

lo, asi como trombos en vasos portales de di verso calibre. 

( 1 O); en la HNRD la característica ruás importante ea el aspecto 

nodÚla~ ., en . t¿do .. el' liigádo·,. en la mayoría de los casos con 

nódulos menores de 0.3 cm (28,29,30,) 3 no se ha descrito 
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trombosis de la porci6n extrah-epática de la vena porta. 

Desde el punto de vista histol6gico en la H. P. I. 

el hígado no presenta alteraciones en unos casos, hay dis­

torsi6n en la distribuci6n de los vasos en otros o se obser­

van aisladamente n6dulos de regeneración con fibrosis portal 

focal o sin ésta. (1,2,3,5,7,9,10,15).. En la HNRD la le­

sión. es muy característica, presenta nódulos de distribución 

predominantemente portal, formados por placas hepáticas con 

2 a 4 células de espesor,. i.ial delimi ~ad os, que comprill1en el 

parénquima adyacente, y con frecuenc:i.a la porción central 

del .lobulillo muestra congestión¡ no ha¡ fibrosis vortal o 

es mínima :1 no se presenta trombosis de las ramas intrahel'á­

ticas de la vena porta. (29,30,31,32). Otro dato en contra 

de la hipótesis de que ambas lesiones corresponden a la misma 

enfermedad es la asociaci6n de la HNRD con 'diversos padecimien­

tos ¡ la auoencia de tal asociaci6n en la H.P.I. ¡ en efecto, 

en la HNRD se ha descrito la asociación muy frecuente con 

el síndrome de Felty, otras enfermedades del tejido conjuntivo 

y varias alteraciones hematológicas, como la policitemia vera 

y loe linfomas (29,30,31,32); también se ha señalado la rela­

ción con variados medicamentos y agentes antineoplásicos. 

En la H.P.I. excepcionalmente se ha referido la asociación 

con enfermedades autoimI1unes, entre los que se encuer1tran 

el lupus eritematoso sistémico, la 6's•llo1•osis sistémica pro5re­

siva :! la tiroiditis de Hashimoto (20)¡ i¡¡ualmente, de manera 
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excepcional se ha informado la H.P.I en sujetos con leucemia, 

granuloc!tica crónica tratados con tioguanina y busulfáh-" 

( 12, 19). 
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CONCLUSIONES 

1. La hipertensión portal no cirrótica es rara, su 

i'recuencia en el material revisado i'ue de 3.5%, de estos casos 

el 1.8% corresponde a H.P.I. 

2. La H.P.I. se preserita principalmente en sujetos 

jovenes, en la segunda y tercera décadas·dela vida. 

•' 1 

3. Las al teracfone.s histológicas son poco prominentes, 

consisten en distorsión de los ;asos sanguíneos, principaJ,~ente 

semejantes a venas centrolobúlil.lares" lesion·es que pueden 

pasar inadvertidas i'ácilmente. ~n ~ria blo;~ia he~á~icá. 
:-.-, ..... : ·.:~ . ··.: ~- -~ (,:: . · :: . 

4. El pronóstico 'de•< la{~:ifr:.: ~~<mejor 
la cirrosis por la ~usen~Ú. ci~ ·~~ñ·~ hepl.~ocehilar. 

-,··,· ... '< -

que el de 
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CUADRO II 

H. P. I. 

DATOS CLINICOS 

SEXO EDAD MANIF. CLIN PFH ESPLENOPORTAGR TRATA EVOL 

Fam. 22 años Sangrado de tu- TGO 20 Dilataei~n del - Propranolol 3 años 

bo digestivo. 3 ··TcP 18 sistema .P.orta; -

aiios. . :. váriceá eso.fágÓ-

'"'.··. :gást~ieas ••. 

Mase. 19 años Melena ~~~'..~~:, :,·~~n~s:···; •··. , .:· · ..• ·~sel~r~t~:~---3 años 

Fem. 20 años Hematemesis y 

melena 

Mase· ••. · 27 años Homa temes is y 

melena 

TG0.90 

TGO 36 

TGO 68 

TGP .. 58 

·:Porta ·y .espleni.: · ·Prop.ranolol ... • 

·e~ ~ilatO:d~J;• : ·: ~Ri~itidlii~; : .. 

Venas 

Porta y e_spléni­

ea dilatadas. 

.NO · 5. ~ftos 

Eselerotera- 1;8 

pia. años. 

1\) 

"' 



CASO ARQUITECTURA 

DISTORSIONADA 

2 DISTORSIONADA 

3 -DISTORSIONADA 

4 DISTORSIONADA 

CUADRO III 

ALTERACIONES HISTOLOGICAS 

FIBROSOS REGENERACION 
HEPATOCELULAR 

- -

- .NOOOLAR 

·MODmADA 

EXPANSION l!ODUUR 

FIBROOA LEVE 

CONGESTION 

+ 

: . + 

'.· ·:·> ·~ '. 
. +· 

,_ :~·. 

FORTAL 
\.': ' .... ·: 

~ :. ~' . :\->; ~~ .. ~ ... ~--:~:,·. 

- -- ·<.:.~-· - /+ 

OTROS. 
CAMBIOS. 

. INFLAMACION 

_PORTAL LEVE. 
GRANUJ..CMA. 

. ., 
"' 
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Se identifica la Distorsión de la arquitectura del hlgado, con aumento 

en el numero de venas semejantes a las efe::-entes, hay regeneración acinar 

y en doble hilera de los hepatoci tos. H y E 4X1 OO. 

FALLA DE ORIGEN 
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MICROFO'l'OGRAFIA Nll 2 

Hey dilataci6n dé los vasos SeL1ejantes a ver.as eferentes preser1tan ur.a pa-­

red delgada; regeneraci6n hepatocelular. H. y E 4x100. 

FALLA DE ORIGEN 



ESTI: 
29 SAUR 

MICROFm'OORAFIA Nll 3 

TF.SfS 
Di LA 

NB lJEIE 
füBLUUfCA 

Se aprecia un espacio porta con expansión fibrosa sin ruptura de la 

placa limitante; hay :lni'iltración leve de linfocitos, y regeneración hepato­

celuJ.a¡., H y E 4x100. 

FALLA DE ORIGEN 
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