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La Enfermedad de Cruveilhier-Baumgarten se caracteriza por la triada hi-
pertension portal, permeabilidad de la vena umbilical y ausencia de cirrosis.

Resena historica

Pegot (1), en 1833, fue el primero que describié en un enfermo circulacion
colateral tipo «cabeza de medusa», con esplenomegalia, y en cuya autopsia (no
se menciona la causa de la muerte) se encontré un higado pequeno pero no ci-
rrotico, la esplenomegalia y persistencia de la permeabilidad de la vena umbi-
lical. El autor se limité a la descripcion anatomica del caso.

En 1852, Cruveilhier (2) interpreta este cuadro de la siguiente manera: la
persistencia de la permeabilidad de la vena umbilical con un gran débito provo-
caria, por deficiencia de aporte de sangre portal al higado, una atrofia secun-
daria de esta viscera.

En 1907 Von Baumgarten (3), frente a un cuadro similar en un joven que
murié de hemorragia digestiva, con esplenomegalia, vena umbilical permeable,
circulacion colateral en «cabeza de medusa» e higado no cirrético, considera
como causa determinante una hipoplasia congénita del lecho portal intrahepati-
co, que impediria el cierre de la vena umbilical.

Estos dos dltimos autores coinciden en la ausencia de cirrosis y en la exis-
tencia de una lesién primaria del arbol portal. Y aunque a esta lesién le dan un
significado diferente, se designd este cuadro como Enfermedad de Cruveilhier-
Baumgarten.

Posteriormente, la observacion de casos de cirrosis hepatica tipica con per-
meabilidad de la vena umbilical y circulacion colateral abdominal en «cabeza de
medusa», trajo confusion en la denominacion de esta enfermedad. Fueron Arms-
trong y colaboradores (4) los que pusieron orden en este sentido, denominando
«Enfermedad de Cruveilhier-Baumgarten» a aquella afeccién rara, congénita, ca-
racterizada por la ausencia de cirrosis, con poca lesién hepatica y con permeabi-
lidad de la vena umbliical; y «Sindrome de Cruveilhier-Baumgarten» al caracteri-
zado por lesién hepética, casi siempre cirrosis, que provocaria hipertensién por-
tal con repermeabilizacion de las venas paraumbilicales (no la umbilical). Por lo
tanto, para la diferenciacién hacen hincapié en la permeabilidad de la vena um-
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bilical, para la Enfermedad, y de las venas paraumbilicales, para el Sindrome.
Esta diferenciaciéon muy sutil no resistié la critica, pues ni en la esplenoportogra-
fia ni anatémicamente es facil determinar de qué venas dilatadas se trata.

H. Bonnin y colaboradores (5), en 1955, no aceptaron la existencia de la En-
fermedad, dado que en los casos presentados existio siempre alguna alteracion
anatémica del higado, aunque no cirrosis. Para ellos, todos serian Sindromes de
Cruveilhier-Baumgarten mas o menos precoces.

Caroli y colaboradores captaron, en 1958, la diferencia entre: Enfermedad de
Cruveilhier-Baumgarten, con higado no cirrético y trombosis e hipoplasia portal
intrahepatica (diagndstico esplenoportografico no comprobado histologicamente],
y Sindrome de Cruveilhier-Baumgarten, secundario a una cirrosis.

Leger y colaboradores (6) sostuvieron, en 1966, que la Enfermedad de Cru-
veilhier-Baumgarten era una variedad de hipertension portal esencial con permea-
bilidad de la vena umbilical. Consideraron la hipertension portal bajo los siguien-
tes aspectos: a) higado no cirrético pero con algunas alteraciones anatomicas
consistentes en densificacion fibrosa de los espacios Porta y mayor espesor de
las paredes de las ramas portales intrahepaticas. Esta seria una esclerosis portal
reactiva, consecuencia y no causa de la hipertension portal; b) pruebas de la-
boratorio normales o poco alteradas; c) hipertension portal de origen no bien
conocido, por mecanismo de hiperaflujo en el cual la esplenoportomanometria
esté elevada y la presion en enclavamiento suprahepatico normal. Es decir, hiper-
tension presinusoidal con eje esplenoportal libre,

En 1969, Ortiz, Vazquez y colaboradores (7), basandose en los trabajos de
Leger y en su propia casuistica casi exclusiva de Sindrome de Cruveilhier-Baum-
garten, niegan la existencia de la Enfermedad como tal. Segin estos autores,
todos los casos deben denominarse Sindrome de Cruveilhier-Baumgarten.

Por nuestra parte, detallaremos a continuacion un caso donde queda demos-
trada la existencia de la Enfermedad de Cruveilhier-Baumgarten,

Resumen de la historia clinica

Enfermo P.C.G., H.C. 140.231 del Instituto de Cirugia de Haedo.

Antecedentes de la enfermedad actual: En 1964 primer episodio hemorra-
gico, con hematemesis y melena, por lo que se interna en una clinica privada
donde la transfunden 2.000 c.c. de sangre. En 1965, segundo episodio hemorragi-
co, que sobrevino en su domicilio y del cual se repuso sin necesidad de recu-
rrir a transfusiones. En 1967 tercer episodio hemorragico, s6lo melena, por lo
que es asistido en el Hospital de Gastroenterologia «Dr. Bonorino Udaondo=,
donde mejora de su estado general tras la transfusion de 3.000 c.c. de sangre
y se determina la intervencion quirtirgica con el diagndstico presuntivo de trom-
bosis esplacnica. En dicha época se ha comprobado ya la presencia de espleno-
megalia y de varices esofégicas.

Enfermedad actual: Cuarto episodio hemorragico en septiembre de 1968. Se
interna en el Instituto de Cirugia de Haedo, por hematemesis y melena que obli-
gan a transfundirle 3.500 c.c. de sangre, no acusando sintomatologia gastrica al-
guna, salvo sensacién de plenitud antes de su episodio hemorrégico. Previamen-
te a él no habia ingerido medicamentos; nunca tomd bebidas alcohdlicas con las
ingestas ni fuera de ellas.
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Fic. 1. — Esplenoportografia del Caso de enfer-

medad de Cruveilhier-Baumgarten que presents-

mos. Eje esplenoportal libre, vena umbilical per

meable de gran tamafo, circulacidn intrabepdtica

portal disminuida por el gran débito de la vena
umbilical

Fic. 2. — Examen histolégico de la pieza obteni-

da en el acto operatorio del Caso que presenta

mos de enfermedad de Cruveilhier-Baumgarten.

Estructura lobulillar conservada, Discreta degene-
racidn grasa. Ausencia de cirrosis

Estado actual: Regular estado general. Palidez. Conjuntivas hipocoloreadas.
Los datos semiologicos positivos eran:

Abdomen: A la inspeccion se observod circulacién colateral como signo maés
evidente. Se presenté en su forma méas caracteristica, como un conjunto de ve-
nas muy dilatadas en la zona periumbilical, con el clasico aspecto de «cabeza
de medusa», tumor varicoso que se dilata con la maniobra de Valsalva y se exa-
gera en posicion de pie. Ausencia de ascitis y edemas.
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Higado: El borde superior se percute en el V espacio intercostal, no palpan-
dose el borde inferior.

Bazo: Se palpa el polo inferior aumentado de consistencia.

Se efectuaron los siguientes examenes complementarios.

Laboratorio: El hemograma demuestra anemia coincidente con la intensidad
del episodio hemorragico. Hepatograma, normal en todas sus reacciones (Cua-
dro 1). Curva de glucemia, diabetdgena. Prueba de retencion bromosulfaleina, re-
tencion a los 45 minutos 0.9 % (Cuadro I). Proteinograma electroforético, nor-

CUADRO 1

Hepatogramas
Parametros 22.1X-67 4-X-67 16-X-68  28-111-69
Bilirrubina 0.6 mg. % 1.5 1.2 1.4
Colesterol 132 mg. % 130 178 174
Proteinas totales 6.13 g. % 6.88 6.62 6.90
Albuminas 393 g % 4.00 3.75 425
Globulinas 240 g. % 2.88 2.87 2.65
«Test» de floculacion
Permanyer - - - -
Timol - — — —
Kunkel + + + —
Takata-Ara — — — —
Transaminasas
G.OA. Normal Normal  Normal  Normal
G.P. Normal Normal  Normal  Normal
Fosfatasas alcalinas 4 5 3 5
Tiempo de protrombina 100 %% 100 100 95

Prueba de retencion de Bromosulfaleina
(Dosis, 5 mg./ka. peso)
Retencion: a los 45 = 0.9 %
(Normal = 0 —4)

mal, sin caida de albiminas ni elevacion de globulinas gamma (Cuadro Il). Ra-
diologia de torax, normal; en el transito esofagico se visualizan varices esofé-
gicas; la seriada gastroduodenal, normal; la esplenoportografia (fig. 1) demues-
tra eje esplenoportal libre, vena umbilical permeable de gran tamafo, circula-
cion intrahepética portal disminuida por el gran débito de la vena umbilical.

Comentario

Frente al cuadro del enfermo, con hipertension portal, permeabilidad de la
vena umbilical y circulacion colateral en «cabeza de medusa», varices esofa-
gicas, esplenomegaiia sin ascitis ni edemas y pruebas de laboratorio normales
(hepatograma, proteinograma electroforético, retencion de bromosulfaleina), se
establece el diagnostico presuntivo de Enfermedad de Cruveilhier-Baumgarten.
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CUADRO 11
Electroforesis (5-XII-68)

Proteinas totales: 6.14 g %

(Albuminas, 3.44 g % y globulinas, 2.70 %)
Blobulinas:

Alfa, 0.18

Alfa, 0.39

Beta, 0.64

Gamma, 149 g %

Debido a las repetidas y graves hemorragias sufridas por el enfermo se
indica la intervencion quirurgica con objeto de practicar una anastomosis onfalo-
cava con «shunt» de derivacion y biopsia hepatica.

Operacion. Anestesia general. Decubito dorsal con almohadilla bajo la base
del térax. Laparotomia media supra e infraumbilical. La pared se incinde con pru-
dencia para no seccionar la vena umbilical. Se observa un higado pequeno de as-
pecto normal. Esplenomegalia. La vena umbilical se diseca prolijamente y en
toda la extension posible, una vez abierto el abdomen. Esta vena umbilical, que
es voluminosa, méas de 2 cm. de diametro, se busca por detras de la pared
anterior del abdomen. En la diseccion es necesario liberarla de dicha pared, sec-
cionado el ligamento redondo. Una vez liberada se secciona entre «clamps» y se
procede al lavado de su interior con suero heparinizado. Se explora la cava in-
ferior infrahepatica, seccionando el peritoneo posterior. Amplia movilizacion duo-
denopancredtica y diseccion de la cava en una extension adecuada liberando bien
su cara anterior. Clampeo parcial, flebotomia y lavado con suero heparinizado.
Se aproxima el extremo de la vena umbilical a la flebotomia de la cara anterior
de la cava, efectuando la anastomosis onfalo-cava término-terminal con sutura
continua, utilizando sutura arterial 000. Es importante resecar la vena umbilical
redundante para evitar ondulaciones y acodaduras. Tampoco se debe extirpar en
exceso para evitar anastomosis a tension. Biopsia hepatica. Cierre de la laparo-
tomia por planos, sin drenaje.

El postoperatorio transcurre normal.

Biopsia hepatica: Estructura lobulillar conservada. Discreta degeneracion gra-
sa. No hay cirrosis (fig. 2).

Evolucién: A casi cuatro anos de la operacion, el paciente sigue controlado
por uno de nosotros, encontrandose en perfecto estado, habiendo aumentado de
peso y sin sufrir trastorno digestivo alguno. No han repetido las hemorragias a
pesar de no seguir ninguna cdieta estricta.
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No se pudo efectuar esplenoportografia de control por negarse el enfermo
a efectuar cualquier estudio.

CONSIDERACIONES DEL CASO

Es indudable que se trata de un enfermo portador de una afeccion que se
ajusta a la descripcion de la Enfermedad de Cruveilhier-Baumgarten: hipertension
portal, permeabilidad de la vena umbilical y circulacion colateral en «cabeza de
medusa». No existe, biolégicamente, lesion hepdtica; la biopsia no revela cirro-
sis, sdlo leve degeneracion grasa.

Por cuanto hemos relatado, seguimos creyendo en la existencia de la «En-
fermedads de Cruveilhier-Baumgarten por las siguientes razones:

1. Por no tratarse de cirrosis. 2. Si bien entra en la descripcion de Leger (hi-
pertension portal esencial), el término «esencial» demuestra nuestro desconoci-
miento de la etiologia y fisiopatologia y lo incluye entre otras afecciones de cau-
sa presumiblemente diferente. 3. Porque si bien el término «Enfermedad» de
Cruveilhier-Baumgarten tampoco tiene significado etiopatogénico, nos ubica de
inmediato frente al cuadro de hipertensién portal sin cirrosis y con permeabili-
dad de la vena umbilical, que tiene un tratamiento y evolucion distinto al del
«Sindromes,

RESUMEN

Tras una resena histérica, en la cual se discuten las diferencias entre Enfer-
medad y Sindrome de Cruveilhier-Baumgarten, se presenta un caso clinico, ope-
rado con éxito por anastomosis onfalo-cava, que apoya la existencia de dicho
cuadro patolégico como enfermedad, negada por algunos autores que conside-
ran todos los casos como un sindrome.

SUMMARY

Differences between Disease and Syndrome of Cruveilhier-Baumgarten are
discussed from the historical point of view. A case of a patient undergoing
surgical treatment consisting in onphalo.cava anastomosis with good results is
presented. This case provides evidence of the existence of Cruveilhier-Baum-
garten Disease and corroborates the assertion that the condition is not always
a Syndrome.
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