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RESUMEN

OBJETIVO: Valorar la utilidad diagnéstica del cateterismo de
venas suprahepaticas en pacientes con sospecha de hiper-
tension portal no cirrdtica, asi como la caracterizacion clini-
coevolutiva de este proceso.

PACIENTES Y METODOS: Se realizé un estudio hemodinamico
hepatico con biopsia transyugular y venografia a 7 pacientes
con sospecha de hipertension portal no cirrética. La combi-
nacion de los tres procedimientos resulté diagndstica para
esclerosis hepatoportal en todos los casos, como se confirmé
posteriormente mediante portografia directa y biopsia hepa-
tica percutanea o laparoscopica.

REsuLTADOS: Tres pacientes debutaron con hemorragia por
varices esofagicas en el momento del diagnéstico. S6lo un
paciente preciso la realizacion de una derivacién intrahepa-
tica por hemorragia refractaria. Ninguno de los pacientes
requirié derivacién quirirgica, ni presenté alteracion de la
funcion hepatica.

CoNcLUSIONES: El estudio hemodinamico hepatico con reali-
zacion de BTY y venografia es un procedimiento eficaz para
el diagnostico de esclerosis hepatoportal, siendo posible
prescindir de otras pruebas invasivas confirmatorias en la
mayoria de los casos. El curso de la enfermedad es relativa-
mente benigno si se controla la hemorragia por varices, sien-
do el tratamiento farmacolégico y endoscépico de eleccion
en estos pacientes.

DIAGNOSTIC UTILITY OF HEPATIC HEMODYNAMICS
STUDY IN HEPATOPORTAL SCLEROSIS

AmM: To evaluate the diagnostic utility of catheterization of
the suprahepatic veins in patients with suspected non-cirr-
hotic portal hypertension as well as to characterize the clini-
cal features and evolution of this process.
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PATIENTS AND METHODS: Hepatic hemodynamics studies,
transjugular biopsy and venography were performed in se-
ven patients with suspected non-cirrhotic portal hyperten-
sion. In all patients the combination of the three procedures
gave the diagnosis of hepatoportal sclerosis, which was sub-
sequently confirmed by direct portography and percutane-
ous or laparoscopic liver biopsy.

REesuLTs: Three patients presented esophageal variceal blee-
ding at diagnosis. Only one patient required intrahepatic
shunting due to refractory bleeding. None of the patients re-
quired surgical shunting or presented alterations in liver
function.

CoNcLUsIONS: Hepatic hemodynamics study with transjugu-
lar biopsy and venography is an effective procedure in the
diagnosis of hepatoportal sclerosis and in most cases invasi-
ve confirmatory tests are not required. The course of the di-
sease is relatively benign if variceal bleeding is controlled.
The treatment of choice in these patients is pharmacological
and endoscopic.

(Gastroenterol Hepatol 2001; 24: 473-477)

La esclerosis hepatoportal (EHP) es una entidad clinico-
patolégica, de etiologia desconocida, cuyo término fue
sugerido por Mikkelsen et al' en 1965 para referirse al en-
grosamiento fibroso de la intima de la vena porta y sus ra-
mas intrahepdticas, en pacientes con hipertension portal
no cirrética. Clinicamente se caracteriza por la presencia
de pancitopenia, esplenomegalia e hipertensién portal en
ausencia de cirrosis hepdtica. Las pruebas de funcién he-
pdtica son normales o revelan leves alteraciones, y tanto
ascitis como encefalopatia hepatica se presentan raramen-
te. El patrén hemodindmico de la EHP es de hipertension
portal intrahepdtica presinusoidal, con elevaciones marca-
das de la presién portal y suprahepdtica enclavada normal
o poco elevada.

Se ha sugerido como posible patogenia de la enfermedad
la lesion directa de la intima de las pequefias ramas intra-
hepaticas de la vena porta, por accién de factores atin por
determinar. Este hecho activaria fendmenos de aglutina-
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cién plaquetaria que conducirfan a la trombosis de las ra-
mas portales y posteriormente a una respuesta fibrogéni-
ca, produciéndose estenosis de la luz y aumento de la re-
sistencia al flujo con fenémenos trombdticos secundarios
y dafio mecdnico asociado al incremento de la presién
portal®.

Si bien esta entidad es frecuente en Oriente, en nuestro
medio su diagndstico es excepcional, y habitualmente se
considera a estos pacientes de manera errénea como porta-
dores de una cirrosis hepdtica. Aunque el diagnéstico dife-
rencial no siempre es sencillo, la combinacién de distintas
exploraciones puede orientar el diagndstico. Asi, la porto-
grafia puede revelar pobreza de las ramas portales de me-
diano tamafio e irregularidad e interrupciéon de las ramas
periféricas®. La venograffa suprahepética demuestra, en
ocasiones, anastomosis entre las venas y ramificaciones de
angulo estrecho (imagen en sauce llorén), y la medicién
del gradiente de presién venosa hepatica (GPVH) permite
excluir la hipertensién portal sinusoidal caracteristica de la
cirrosis. Los hallazgos patoldgicos en la biopsia hepatica
pueden evidenciar distintos grados de fibrosis y engrosa-
miento portal y periportal, junto a esclerosis de la intima y
trombosis de las pequefias ramas portales intrahepdticas*>.
Estas lesiones son heterogéneas, incluso en el mismo pa-
ciente, y puede aparecer una imagen histolégica normal en
el tejido hepdtico obtenido, sobre todo en los estadios ini-
ciales.

Existen unos criterios diagndsticos elaborados por el co-
mité japonés para el estudio de la hipertension portal idio-
pética® que pueden facilitar el diagndstico; sin embargo,
algunos de estos criterios exigen la realizacién de explo-
raciones agresivas, como la portografia directa, lo que
puede resultar peligroso en pacientes con trombopenia.
La realizacién de un estudio hemodindmico hepatico que
permite la determinacién del GPVH, asi como la obten-
cién de una biopsia transyugular y una venografia supra-
hepdtica, es tedricamente una exploracion de gran utili-
dad en el diagndstico de EHP; el objetivo de este estudio
fue evaluar la utilidad diagnéstica del estudio hemodina-

TABLA 1. Caracteristicas clinicas y tratamiento

mico hepatico en el diagnéstico de la EHP, asi como des-
cribir las caracteristicas diagndsticas y evolutivas de la
esclerosis hepatoportal en nuestro medio.

PACIENTES Y METODOS

En el periodo comprendido entre 1995 y 2000 fueron evaluados en la
unidad de hemodindmica hepdtica 7 pacientes con sospecha de hiperten-
sién portal no cirrdtica. Las caracteristicas clinicas y bioldgicas de los
pacientes y la presentacion clinica se detallan en las tablas I 'y II.

En todos los pacientes se realiz6 cateterismo y venografia de venas su-
prahepdticas. Todos los procedimientos se realizaron con monitoriza-
cion electrocardiografica continua. De forma rutinaria, los pacientes re-
cibieron sedacién con midazolam oral una hora antes del procedimiento
y anestesia local. Se canalizé la vena yugular interna siguiendo la técni-
ca de Seldinger, y se colocé un introductor vascular de 9-F. Posterior-
mente, se procedié a la introduccién de un catéter multipropésito bajo
control radioscdpico en la vena suprahepética derecha y se realizé una
venografia suprahepitica. Posteriormente, se avanz6 un catéter y aguja
de biopsia transyugular, de acuerdo con técnicas previamente descritas’.
Tras la obtencién de material suficiente para el diagndstico, se procedid
a la medicion de las presiones suprahepdtica libre y enclavada (PSHL y
PSHE), mediante la introduccién de un catéter-balén de 7-F. La posi-
cién enclavada se confirmé con la ausencia de reflujo tras la inyeccién
de 2 ml de contraste. El GPVH se obtuvo como la diferencia entre la
PSHE y la PSHL. Todos las medidas se realizaron por duplicado.

En 6 casos se realizd, adicionalmente, biopsia hepdtica percutdnea (2 pa-
cientes) o laparoscopica (4 pacientes). Con el fin de confirmar la presencia
de hipertension portal presinusoidal, se realizé medicion directa de la pre-
sion portal mediante puncién transhepatica de la vena porta en 4 pacientes.
Para el diagnéstico de EHP se utilizaron los criterios diagnésticos defi-
nidos por el comité japonés para la investigacion de la hipertension por-
tal idiopética de la siguiente forma: a) presencia inequivoca de HTP de-
finida por la presencia de varices esofagogdstricas; b) ausencia de
cirrosis; ¢) venas hepdticas permeables y gradiente de presion venosa
hepética normal o minimamente elevado; d) permeabilidad de la vena
porta extrahepdtica; e) pruebas de funcion hepdtica normales o cercanas
a la normalidad; f) fibrosis portal sin nédulos de regeneracion; g) dismi-
nucién de una o mas series hemadticas, y &) demostraciéon de marcada
elevacion de la presion portal. De todos ellos, los cuatro primeros crite-
rios son necesarios para establecer el diagndstico.

RESULTADOS
Caracteristicas clinicas de los pacientes

La edad media de los pacientes en el momento del diag-
noéstico fue de 52,7 afios entre las mujeres (limites, 42-59)
y 27,6 afios entre los varones (limites, 19-31). Tres pacien-

| Edad | Sexo | Presentacion clinica Profilaxis primaria Tratamiento HDA por VE | Profilaxis secundaria

Caso 1 42 M HDA por VE, trombopenia, ascitis Propranolol SMT + esclerosis DPPI
DPPI urgente

Caso 2 19 v Trombopenia Propranolol - -
Caso 3 31 \ Trombopenia Nadolol SMT + LEV Nadolol + LEV
Caso 4 33 \Y% HDA por VE, trombopenia, ascitis - SMT + esclerosis Propranolol + LEV
Caso 5 53 M HDA por VE, trombopenia - SMT + LEV LEV
Caso 6 59 M Trombopenia Propranolol - -
Caso 7 57 M Trombopenia - - -

HDA: hemorragia digestiva; VE: varices esofdgicas; LEV: ligadura endoscopica de varices esofdgicas; SMT: somatostatina; DPPI: derivacion portosistémica percutdnea

intrahepdtica.

TABLA I1. Parametros de laboratorio

Caso 1 Caso 2 Caso 3 Caso 4 Caso 5 Caso 6 Caso 7
Bilirrubina (mg/dl) 1,4 0,8 1,1 1,4 0,7 0,6 0,5
GOT (Un) 16 22 78 35 31 13 26
GPT (UN) 16 35 126 53 35 20 27
Plaquetas/pl 128.000 69.000 100.000 114.000 100.000 77.000 81.000
INR 1,4 1,1 1,26 1,59 1,14 1,14 1,05
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TABLA III. Exploraciones complementarias

| GPVH | Venografia suprahepética GPC portografia BTY BH percutdnea o laparoscépica
Caso 1 8 Normal 38 Cambios minimos Estroma conjuntivo anormal
Normal Ensanchamiento espacios porta
Caso 2 10 Normal NR NR Fibrosis portal
Arquitectura hepdtica normal
Caso 3 11 Normal 19 Sin cirrosis Fibrosis portal
Normal Proliferacion ductal leve Arquitectura hepatica normal
Caso 4 2 Patrén en sauce llorén Ramas portales Ausencia de raiz venosa NR
de pequeiio calibre en porta
Caso 5 12 Normal 19,5 Cambios minimos Cambios minimos
Normal
Caso 6 3 Patrén en sauce llorén NR NR Fibrosis portal
Arquitectura hepdtica normal
Caso 7 6 Patrén en sauce llorén NR Fibrosis portal NR

Arquitectura hepdtica normal

GPVH: gradiente de presién venosa hepdtica; GPC: gradiente porto cava (presién portal-presion vena cava); BTY: biopsia transyugular; BH: biopsia hepdtica;

NR: exploracién no realizada.

tes eran varones. Todos los pacientes presentaban signos
clinicos de hipertensién portal demostrada por la presencia
de trombopenia y esplenomegalia y, excepto en el tltimo
caso, por manifestaciones endoscépicas inequivocas (vari-
ces esofagicas, fundicas o ambas). El sintoma de presenta-
cién en tres de ellos fue la hemorragia por varices esofagi-
cas (tabla I). En 2 pacientes, coincidiendo con el episodio
hemorragico, se observé ascitis en la exploracién. Ninguno
de los 7 pacientes referia ingestion de alcohol de forma ha-
bitual ni presentaba antecedentes de hepatitis. En un pa-
ciente con antecedentes de peritonitis y sospecha de pile-
flebitis previa, se demostré trombosis portal.

Las pruebas de funcién hepética fueron pricticamente
normales en todos los pacientes (tabla II).

La serologia para los virus C y B de la hepatitis fue nega-
tiva en el 100% de los casos.

Estudio hemodinamico

En todos los pacientes se realizé determinacién del GPVH.
El valor medio del GPVH fue de 7.4 £ 3,9 mmHg. En nin-
gun caso el GPVH fue superior a 12 mmHg.

En cinco pacientes se pudo realizar BTY, obteniendo es-
pacios porta en todos los casos. Los hallazgos principales
se resumen en la tabla III. En ningtn caso existian altera-
ciones de la arquitectura hepdtica compatibles con cirro-
sis. La BTY fue imposible en dos pacientes; uno de ellos
tenfa trombosis de la vena yugular interna derecha y en
otro existia hipotrofia del 16bulo hepdtico derecho que
condicionaba un angulo entre la vena suprahepdtica y la
cava imposible de sobrepasar con la aguja de BTY. Tres
de los pacientes presentaban el patrén tipico en sauce llo-
rén en la venografia suprahepatica.

Para la confirmacion definitiva de los datos aportados por
el estudio previo se realizé portograffa transhepdtica en 4
pacientes demostrando la existencia de un marcado gra-
diente portosinusoidal (15,1 + 12,8 mmHg), medido como
la diferencia entre el gradiente portocava (25,1 + 11,1

mmHg) y el GPVH (10 + 2 mmHg), compatible con HTP
presinusoidal.

En los pacientes en los que se realizé BTY y confirma-
cién posterior, la segunda biopsia no aporté datos diag-
nésticos adicionales.

En un paciente cuya biopsia demostré hallazgos diagnés-
ticos especificos, la portografia directa puso de manifies-
to trombosis parcial del tronco de la vena porta con mar-
cado empobrecimiento de la vascularizacién portal
intrahepatica.

Mediante la combinacién de los datos hemodinamicos,
histolégicos y venograficos se pudo establecer el diagnds-
tico de EHP en todos los casos (tabla III).

Evolucion

Tres pacientes presentaron hemorragia por varices como
primera manifestacion diagnéstica, controlandose el epi-
sodio inicialmente con somatostatina y esclerosis o liga-
dura endoscépica. Una de las pacientes presentd recidiva
hemorragica temprana, precisando taponamiento esofagi-
co y la colocacién de una derivacién percutdnea intrahe-
patica de forma urgente. Los otros dos pacientes iniciaron
un programa de erradicacién de varices esofdgicas me-
diante ligadura endoscépica como profilaxis secundaria
de sangrado.

Los 3 pacientes sin historia de hemorragia, pero con pre-
sencia de varices esofagicas, fueron tratados con farma-
cos bloqueadores beta (propranolol o nadolol). Uno de
ellos present6 un episodio de hemorragia por varices a los
2 meses del inicio del tratamiento profilactico, y el san-
grado fue controlado mediante somatostatina y ligadura
endoscdpica (tabla I).

Tras un seguimiento medio de 33 meses (limites, 5-76),
ninguno de los pacientes ha presentado nuevos episodios
hemorragicos. Del mismo modo, ningtn paciente ha de-
sarrollado signos clinicos o bioldgicos de insuficiencia
hepatica.
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DISCUSION

La existencia del sindrome de hipertensién portal no ci-
rrética de etiologia desconocida ha sido objeto de contro-
versia desde que, en 1898, Banti describiera una enferme-
dad caracterizada por marcada esplenomegalia y anemia®.
Hasta su descripcion clinica e histolégica, realizada en
1965 por Mikkelsen', quien introdujo el término de escle-
rosis hepatoportal, su existencia habia sido cuestionada
en los paises occidentales, en parte, a causa de su escasa
prevalencia.

Sin embargo, esta enfermedad es muy frecuente en otras
partes del mundo, como en la India, donde la hipertension
portal no cirrética supone el 25-42% de todos los casos
de hipertensién portal®. Asimismo, su equivalente en Ja-
pon, la hipertensién portal idiopdtica, es una causa muy
comdn de hipertension portal'®. Estas diferencias en cuan-
to a la prevalencia se han puesto en relacién con las con-
diciones de vida y el estado socioeconémico de las distin-
tas regiones’.

A pesar de la escasa prevalencia descrita en los paises oc-
cidentales, de los 7 pacientes diagnosticados en nuestro
centro, seis de ellos lo han sido en los tltimos 2 afios. Del
mismo modo, en un solo centro se han diagnosticado mas
de 40 casos de cirrosis septal incompleta (entidad que se
considera parte del espectro de la hipertension portal idio-
pética), durante un periodo de 20 afios'!, lo cual sugiere la
posibilidad de que la prevalencia de la enfermedad esté
infraestimada en nuestro medio. Las razones que pueden
explicar esta circunstancia son varias. El bajo grado de
sospecha puede ser responsable, al menos en parte, del
escaso nimero de casos diagnosticados. Otro factor posi-
blemente involucrado es la necesidad de realizar multi-
ples pruebas diagndsticas, en muchos casos agresivas,
para determinar la presencia de todos los criterios diag-
noésticos de la enfermedad, asi como la ausencia de una
Unica prueba diagndstica confirmatoria.

El resultado del presente estudio sugiere claramente que la
realizacién de un estudio hemodindmico hepético, con la
obtencién de BTY y una imagen radioldgica de las venas
suprahepdticas, es una herramienta adecuada para el diag-
néstico de la EHP. La combinacién de los resultados de
los tres procedimientos realizados durante el mismo acto
diagnéstico permiti la correcta clasificacion de todos los
pacientes. Asi, la realizacién de exploraciones mas agresi-
vas, como una portografia directa con medicion de la pre-
sién portal o la biopsia hepética percutdnea o laparoscopi-
ca, deberia reservarse para confirmar aquellos casos en los
que el cateterismo de venas suprahepdticas no sea posible,
o en los cuales el diagndstico sea dudoso.

Si bien este aspecto es controvertido, es importante desta-
car que la presencia de trombosis portal en ausencia de
enfermedades asociadas no debe excluir la posibilidad del
diagnéstico de esclerosis hepatoportal, como se demues-
tra en uno de los pacientes de esta serie. De este modo,
segtin Bioulac, la lesién producida en esta enfermedad no
se limita a las ramas portales intrahepdticas, sino que los
sinusoides, las venas hepaticas y las ramas arteriales pue-
den verse afectadas'>. Del mismo modo, la lesién puede
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afectar igualmente a las ramas portales extrahepdticas.
Por tanto, la trombosis portal y la EHP no deben conside-
rarse de forma separada. Por otra parte, los pacientes con
EHP pueden desarrollar trombosis portal de forma secun-
daria como complicacién de la enfermedad'.

Otro aspecto importante que contribuye a la complejidad
diagndstica es la gran heterogeneidad de los hallazgos
histoldgicos, la dificultad para detectar alteraciones vas-
culares en las muestras de tejido y la ausencia de consen-
so a la hora de considerar determinadas entidades patold-
gicas dentro del espectro de la enfermedad. Este es el
caso de los pacientes que presentan transformacién nodu-
lar focal, hiperplasia nodular regenerativa o cirrosis septal
incompleta, todos ellos patrones patoldgicos que excluian
tradicionalmente el diagnéstico de esclerosis hepatopor-
tal. Sin embargo, es bien conocido que estas lesiones
comparten un mismo mecanismo patogénico de afecciéon
vascular con la esclerosis hepatoportal, lo que ha llevado
a la consideracién de estos procesos como parte de un
mismo espectro de enfermedad hepatica, cuya expresion
depende de un diferente momento evolutivo'®. Sin embar-
g0, ninguno de los pacientes descritos en este estudio pre-
sentd caracteristicas histoldgicas compatibles con trans-
formacién nodular focal, hiperplasia nodular regenerativa
o cirrosis septal incompleta. Es posible que un seguimien-
to mds prolongado de estos pacientes permita reconocer
estos hallazgos en el futuro.

A pesar de que la derivacion quirtdrgica se ha considerado
como el procedimiento de eleccién por sus buenos resul-
tados y su baja mortalidad operatoria, existen estudios
que demuestran un deterioro de la funcién hepdtica y de-
sarrollo de encefalopatia hepdtica de manera similar a la
de los pacientes con cirrosis hepatica y derivacién quirtr-
gica'*. Por este motivo la cirugia se ha sustituido en los
ultimos afios por el tratamiento endoscopico mediante es-
cleroterapia o ligadura endoscépica asociada a farmacos
vasoactivos en el control de la hemorragia aguda con una
eficacia cercana al 95%". Sélo uno de los 4 pacientes que
presentaron hemorragia por varices presentd recidiva
temprana tras el tratamiento endoscépico y farmacoldgi-
co, requiriendo la realizacién de una derivacion percutd-
nea intrahepdatica. Aunque este tipo de derivacién y otros
procedimientos radiolégicos invasivos se han practicado
de forma ocasional en pacientes con esclerosis hepatopor-
tal's, no existen datos en la bibliografia que evalden su
eficacia con respecto al tratamiento quirdrgico. Sin em-
bargo, cabria especular acerca de la utilidad de estos pro-
cedimientos como tratamiento de rescate en espera de la
realizacién de una derivacién quirirgica en mejores con-
diciones. Ninguno de los pacientes de este estudio ha re-
querido la realizacién de una derivacién quirtrgica para
el control de la hemorragia varicosa. Tras el control de la
hemorragia aguda la ligadura endoscépica es una técnica
eficaz que permite la erradicacién de las varices hasta en
el 90% de los casos'>. En cuanto a la profilaxis primaria
de hemorragia varicosa, el tratamiento con bloqueadores
beta no cardioselectivos parece ser una opcién terapéutica
igualmente eficaz que en los pacientes con hipertensién
portal de origen cirrético'”.
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Finalmente, aunque parece que la EHP tiene un curso re-
lativamente benigno con una supervivencia a los 10 afios
cercana al 90%, la evolucién a insuficiencia hepdtica a
largo plazo no es excepcional, en especial en aquellos pa-
cientes que presentan signos histoldgicos de cirrosis sep-
tal incompleta, y que en ocasiones motiva la realizacién
de trasplante hepatico'>!8. As{ pues, pese al cardcter esca-
samente progresivo de la EHP, parece necesario un segui-
miento a largo plazo con el fin de detectar formas avanza-
das de la enfermedad.

En resumen, la realizacion de un estudio hemodindmico
que permite la medicién del GPVH, la obtencién de una
venografia suprahepdtica y la toma de una biopsia hepati-
ca son de gran utilidad en el diagndstico de la EHP.
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