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Resumen La trombosis del eje esplenoportal (TVP) no asociada a cirrosis hepatica o neoplasias
es una enfermedad rara con prevalencia que oscila entre el 0,7 y el 3,7 por 100.000 habitantes.
Sin embargo, es la segunda causa de hipertension portal. Hasta el 70% de los pacientes presen-
tan factores protromboticos como causa subyacente y entre el 10 y el 50%, factores locales.
Es frecuente la coexistencia de varias entidades etiologicas. La presentacion clinica puede ser
aguda o cronica (cavernomatosis portal). La fase aguda se puede manifestar como dolor abdo-
minal, nauseas, vomitos, fiebre, rectorragia, congestion intestinal e isquemia. Es esencial el
inicio precoz de la anticoagulacion en esta fase para conseguir la recanalizacion portal y, con
ello, mejorar el prondstico del paciente. En la fase de cavernomatosis portal, los sintomas
vienen derivados del sindrome de hipertension portal. En esta fase el tratamiento va dirigido
a tratar o prevenir las complicaciones de la hipertension portal. La anticoagulacion quedara
reservada a aquellos pacientes en los que se demuestre un factor trombofilico subyacente.

© 2016 Elsevier Espana, S.L.U., AEEH y AEG. Todos los derechos reservados.

Treatment of non-cirrhotic, non-tumoural portal vein thrombosis

Abstract Thrombosis of the splenoportal axis not associated with liver cirrhosis or neoplasms
is a rare disease whose prevalence ranges from 0.7 to 3.7 per 100,000 inhabitants. However, this
entity is the second most common cause of portal hypertension. Prothrombotic factors are pre-
sent as an underlying cause in up to 70% of patients and local factors in 10-50%. The coexistence
of several etiological factors is frequent. Clinical presentation may be acute or chronic (portal
cavernomatosis). The acute phase can present as abdominal pain, nausea, vomiting, fever, rec-
torrhagia, intestinal congestion, and ischemia. In this phase, early initiation of anticoagulation
is essential to achieve portal vein recanalization and thus improve patient prognosis. In the
chronic phase, symptoms are due to portal hypertension syndrome. In this phase, the aim of
treatment is to treat or prevent the complications of portal hypertension. Anticoagulation is
reserved to patients with a proven underlying thrombophilic factor.
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Introduccion

La trombosis venosa portal (TVP) es la obstruccion de la
vena porta con o sin extension a otros segmentos de sis-
tema venoso esplacnico (vena esplénica o vena mesentérica
superior). Sin embargo, este término no incluye la trombo-
sis aislada de la vena esplénica o de la vena mesentérica
superior. La TVP asociada a la cirrosis o debida a invasion
o compresion tumoral tiene implicaciones terapéuticas y
pronosticas diferentes, por lo que deben ser consideradas
entidades diferentes'8. Este manuscrito hace referencia
Unicamente a la TVP no cirrética no tumoral.

La TVP puede ser clasificada en aguda o crénica y estas
constituyen estadios sucesivos de la misma enfermedad.
Aunque las causas son las mismas, las manifestaciones clini-
cas y el manejo es diferente’-¢8-"1,

El manejo dptimo de los pacientes con TVP se basa
inicialmente en la adecuada identificacion de los pacien-
tes. El conocimiento de las manifestaciones clinicas de la
enfermedad nos permitira incrementar la sospecha clinica,
ademas, la evaluacion de las pruebas de imagen por radio-
logos expertos sera esencial para realizar un diagnostico
correcto. Asimismo, el diagnéstico de la enfermedad o fac-
tor de riesgo que ocasioné la trombosis es crucial. Por
Ultimo, es vital el tratamiento preciso de la TVP y de sus
complicaciones.

Manifestaciones clinicas

Las manifestaciones clinicas dependen del momento evo-
lutivo en el que se encuentre la TVP (aguda vs. cronica)
y de la extensiéon del trombo. La TVP puede ser diagnos-
ticada en el momento en que se produce la trombosis
portal aguda. Sin embargo, es frecuente que este epi-
sodio inicial pase desapercibido y la trombosis portal se
diagnostique en fase cronica, cuando el paciente ha des-
arrollado una cavernomatosis portal. En los GUltimos afos,
gracias al mejor conocimiento de esta enfermedad y a la
disponibilidad y mejora de las técnicas radiologicas, parece
que esta tendencia estd cambiando y, en la actualidad,
el diagndstico de la TVP se realiza mas frecuentemente
en la fase aguda®®®'"-'®, En ocasiones, es muy dificil
diferenciar una trombosis aguda de una retrombosis sobre
una cavernomatosis portal que no habia sido detectada
previamente.

Trombosis portal aguda

La principal manifestacion suele ser el dolor abdominal,
acompanado de sintomas inespecificos como fiebre, mal-
estar general, respuesta inflamatoria sistémica y sintomas
dispépticos (nauseas y plenitud posprandial). Frecuen-
temente, los sintomas se solapan con los del factor
local desencadenante (p. ej. cirugia reciente, pancreatitis
aguda/crénica, colitis, etc.). Si la trombosis afecta a los
arcos venosos mesentéricos, puede desarrollarse isquemia
intestinal que puede desembocar en una necrosis intestinal.
Esta debe sospecharse ante un cuadro de dolor abdominal,
hematoquecia, signos de peritonismo, liquido libre intraab-
dominal y acidosis metabolica con insuficiencia renal o
respiratoria. La aparicion de una estenosis intestinal puede

ser la secuela tardia de la isquemia venosa mesentérica.
Series recientes han mostrado un marcado descenso en la
incidencia de isquemia intestinal en pacientes en los que la
anticoagulacion se instaura de manera precoz?'"1415.17,18

Las varices gastroesofagicas pueden aparecer precoz-
mente (al mes del episodio de agudo). Sin embargo, en otros
pacientes la aparicion puede retrasarse unos meses y ya
manifestarse en forma de hemorragia varicosa>>>°"", Por
ello, en pacientes con TVP aguda es recomendable el cri-
bado precoz de varices a los 2-3 meses del episodio agudo y
nuevamente a los 6-9 meses en los casos en lo que las vari-
ces no estén presentes en la endoscopia inicial y la TVP no
se haya recanalizado>®"'-"7,

La trombosis aislada de una rama intrahepatica portal
de gran tamano (lobar o segmentaria) es una situa-
cion especial que frecuentemente se detecta de forma
incidental®>®'"'4"5, Puede acompanarse de un incremento
moderado y transitorio de las transaminasas. Posterior-
mente, puede tener lugar una atrofia del territorio hepatico
afecto con una hipertrofia del resto del parénquima, pero
no suele desarrollarse hipertension portal.

Trombosis portal cronica. Cavernomatosis portal

Tras un episodio agudo de TVP, las colaterales que conforman
el cavernoma se forman en pocos dias y se estabilizan en el
plazo de 3 a 5 semanas'>'>'?, Al mismo tiempo, se produce
una vasodilatacion del territorio arterial hepatico en res-
puesta a un descenso del flujo venoso portal'*'. La puesta
en marcha de ambos mecanismos permite que el flujo hepa-
tico total permanezca estable o con un minimo descenso.
Sin embargo, la presion portal se incrementa.

La cavernomatosis portal o trombosis portal cronica
suele diagnosticarse de forma incidental durante el estu-
dio endoscopico o radioldgico realizado en un paciente con
trombocitopenia, esplenomegalia u otros signos de hiperten-
sion portal-©810.1420 | as complicaciones de la hipertension
portal son las principales manifestaciones clinicas de la
cavernomatosis portal. Por lo tanto, es recomendable reali-
zar una endoscopia precoz para descartar la presencia de
varices. No existen datos que permitan recomendar una
pauta especifica de cribado de varices en aquellos pacien-
tes en los que en esta endoscopia inicial no se observe la
presencia de varices. Es posible, no obstante, que una vez
instaurado y «estabilizado» el cavernoma, el riesgo de desa-
rrollar varices en aquellos pacientes que no lo han hecho en
los primeros anos sea menor. No obstante, este hecho debe
ser investigado y, por ello, en la actualidad se recomienda la
misma practica establecida en pacientes cirréticos de rea-
lizar una endoscopia cada 2 afos>*'4222 La prevalencia
de varices ectopicas es superior que en los pacientes cirro-
ticos, sin embargo la gastropatia de hipertension portal es
mas rara'4%3-2,

La hemorragia digestiva por varices esofagicas es la mani-
festacion clinica mas frecuente, tanto en nifios'*?° como
en adultos?>?4?’ Los factores predictivos de la hemorragia
por varices son su tamano y los antecedentes de hemorragia
previa. Si bien la gravedad y requerimientos transfusiona-
les pueden ser elevados, la mortalidad asociada es mas baja
que en pacientes cirréticos*¢282%,
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Los pacientes con cavernomatosis portal también pue-
den presentar ascitis, que suele asociarse a la existencia
de factores desencadenantes (hemorragia digestiva alta,
infeccion, etc.). La ascitis suele ser de facil manejo y
resolverse con tratamiento diurético o resolucién del fac-
tor precipitante?®3°-32, En caso de ascitis de dificil manejo,
debe descartarse siempre una causa sobreanadida. Aunque
la encefalopatia clinica es menos frecuente que en pacien-
tes con cirrosis, los pacientes con cavernomatosis portal
pueden desarrollar encefalopatia hepatica minima'2%33, Sin
embargo, suimpacto en la calidad de vida de estos pacientes
debe ser definido adn.

Los episodios de trombosis recurrente son otra com-
plicacion frecuente*®®192°  |a presencia de un factor
protrombdtico subyacente es un factor independiente de
retrombosis*6-83435,

Las pruebas de funcion hepatica estan minimamente
alteradas y la funcion hepatica esta conservada de forma
general.

Colangiopatia portal

Los pacientes con cavernomatosis portal pueden presen-
tar alteraciones de la via biliar intra- y extrahepatica
y de la vesicula biliar, denominadas colangiopatia portal
(CP)'7:3¢, El mecanismo fisiopatoldgico mas aceptado de su
aparicion es la compresion de la via biliar por las gran-
des colaterales periportales que crecen en la zona hiliar y
perivesicular, y un componente isquémico debido a un defi-
ciente flujo venoso portal o compresion prolongada por las
colaterales®> 69113738

La prevalencia de CP en colangio-RNM es muy ele-
vada (superior al 80%)%>°>%'"14-17  Hasta la fecha existen
2 clasificaciones de la CP>>%'"14%5 una de ellas es una
clasificacion anatémica que se basa en la extension de la
lesion biliar®>>%1%:38 |a otra se basa en el tipo de lesion
biliar y, ademas, muestra una correlacion clinico-radiologica
(solo los pacientes con grado i presentan complicaciones
biliares) (tabla 1)'437:3%40_ A pesar de la alta prevalencia
de alteraciones radiologicas, las manifestaciones clinicas
de la CP son infrecuentes. Solo el 5-35% de pacientes en
las series estudiadas presentan complicaciones como icte-
ricia, dolor abdominal, litiasis biliar y colangitis®?>'420:41-44
y solo aquellos casos de CP severa (grado m) son los que
desarrollan sintomas'#*>46, Mucho mas frecuente es la apa-
ricion de moderadas elevaciones de las enzimas de colestasis
con bilirrubina normal y una discreta elevacion de las tran-
saminasas.

Una serie espafola reciente mostré que la CP, si apa-
rece, lo hace precozmente (al ano del episodio de TVP
aguda)'##“8_ Este mismo estudio mostrd que su progresion
radioldgica es muy infrecuente si la cavernomatosis por-
tal permanece estable y no hay fendmenos de retrombosis.
Asi, si al afo de una TVP aguda el paciente no ha desarro-
llado colangiopatia o esta es menor de grado m (y por ello
con escasa probabilidad de desarrollar sintomas) es alta-
mente improbable que el paciente desarrolle sintomas de
colangiopatia durante el seguimiento®®'438, Sin embargo,
los datos provenientes de series de la India sefalan que
la PC es una enfermedad lentamente progresiva y mucho
mas sintomatica. Estas diferencias pueden ser debidas a

Tabla 1 Clasificacion de la colangiopatia portal

Llop et al.™ Grado |: irregularidades o
angulaciones del arbol biliar
Grado Il: indentaciones o estenosis
sin dilatacion
Grado lll: estenosis con dilatacion
Tipo I: afectacion de la via biliar
extrahepatica
Tipo Il: afectacion de la via biliar
intrahepatica exclusivamente
Tipo llla: afectacion de la via biliar
extrahepatica y de la via
intrahepatica unilateralmente
(derecha o izquierda)
Tipo llib: afectacion de la via biliar
extrahepatica y de ambos
conductos intrahepaticos

Chandra et al."®

Nota: la clasificacion de Chandra et al. es una clasificacion
anatomica que se basa en la extension de la lesion biliar. La
clasificacion de Llop et al. se basa en el tipo de lesion biliar
y ademas muestra una correlacion clinico radioldgica (solo los
pacientes con grado i1 presentan complicaciones biliares).

que las poblaciones de TVP son diferentes: en India, la TVP
suele presentarse en la infancia y en Occidente suele ser
en la edad adulta; la prevalencia de TVP idiopatica y de
coledocolitiasis es mayor en la India en comparacion con
Occidente?” 3,

Diagnéstico de la trombosis portal

La ecografia doppler es la técnica de eleccion como pri-
mera linea de diagnostico de la TVP?28.2%:3849  Seguidamente
debe realizarse angio-TC o angio-RM para confirmar el
diagnéstico??. Ademas estas técnicas son muy Utiles para
evaluar la extension de la trombosis, evaluar la presencia de
isquemia intestinal, evaluar la presencia de factores locales
(p. €j. abscesos, neoplasias, procesos inflamatorios abdomi-
nales) o diagnosticar la TVP si los hallazgos de la ecografia
doppler no son definitivos®2831,

Los hallazgos radioldgicos que indican una TVP aguda
son la presencia de un material iso- o hipoecogénico en el
interior de la vena en la ecografia doppler, la presencia de
material hiperdenso en la TC previamente a la administra-
cion del contraste intravenoso y la ausencia de colaterales
portoportales o portosistémicas de gran tamano?'-2833,

Los hallazgos radioldgicos que indican una TVP cro-
nica son presencia de cavernoma (multiples vasos tortuosos
que sustituyen la vena portal normal) o colaterales por-
tosistémicas y esplenomegalia?®>°->3, También es posible
encontrar alteraciones de la arquitectura hepatica (zonas
de atrofia/hipertrofia) e incluso imagenes nodulares corres-
pondientes a areas de hiperplasia nodular regenerativa en
relacidon con la alteracidon de la perfusidn hepatica®?343°,
En estos casos es importante establecer el diagnostico dife-
rencial de cirrosis con trombosis portal asociada. La biopsia
permite descartar enfermedades hepaticas cronicas subya-
centes. La elastografia de transicion, FibroScan® puede ser
Gtil para descartar o diagnosticar de forma no invasiva la
presencia de cirrosis??.
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La colangio-RMN es la técnica de eleccion para el
diagndstico y clasificacion de la CP%'33¢54, La colangio-
pancreatografia retrograda endoscopica (CPRE) debe ser
reservada a los casos sintomaticos que requieran la reali-
zacion de tratamiento endoscopico.

Diagnéstico etiologico

Hasta en un 70% de los pacientes es posible identificar un
factor protrombdtico causante de la trombosis. En aproxi-
madamente un 60% de esos casos es un factor protrombotico
sistémico y en un 20-40% un factor local?3>6.9:37:38,55 (tabla
2). En alrededor del 15% de los casos coexisten varios facto-
res etiologicos?>°. Por ello, es de vital importancia realizar
un estudio etiologico completo a pesar de haber identificado
un factor local o una enfermedad protromboética??. A pesar
de realizar un estudio exhaustivo de posibles causas de la
TVP, hasta en un 30% de los pacientes no se identifica una
causa (trombosis portal idiopatica)>3>°.

Las neoplasias mieloproliferativas (NMP) son la principal
causa de TVP%3>%38  La hemodilucidn y el hiperesplenismo
secundarios a la hipertension portal pueden dificultar su
diagndstico, al enmascarar las caracteristicas tipicas de las
NMP (hiperglobulia, leucocitosis, trombofilia)®37:3%40, Por

Tabla 2 Factores de riesgo de trombosis portal no tumoral
no cirrética y su prevalencia

Factores trombofilicos adquiridos
Trastornos mieloproliferativos (policitemia vera,
trombocitosis esencial, mielofibrosis idiopatica)
Sindrome antifosfolipido
Hemoglobinuria paroxistica nocturna
Hiperhomocisteinemia
Factor VIII elevado.
Variacion genética en el gen inhibidor de la fibrinolisis
activable por trombina
Factores trombofilicos hereditarios
Mutacion del factor v Leiden
Déficit de proteina C
Déficit de proteina S
Déficit de antitrombina
Mutacion G20210A de la protrombina
Mutaciones C677T del gen MTHFR
Factores locales
Inflamacion abdominal: pancreatitis, diverticulitis,
colecistitis, apendicitis, enfermedad inflamatoria
intestinal, hepatitis por citomegalovirus, onfalitis
neonatal
Cateterizacion de la vena umbilical
Trauma abdominal
Cirugia abdominal
Otros factores
Anticonceptivos orales®
Embarazo, puerperio*
Enfermedad de Behcet
Enfermedad celiaca

MTHFR: Metilentetrahidrofolato reductasa. * Estos factores se
asocian frecuentemente a otros factores protrombaticos.
Fuente: Deleve et al.3, Plessier et al.?, Plessier et al.?? y Bit-
tencourt et al..

ello, es de vital importancia investigar siempre la presencia
de estas NMP en todos los pacientes, independientemente
de los valores de hemograma. La presencia de la mutacion
adquirida del gen janus kinasa 2 (JAK2V617F) esta presente
en el 90% en los casos de policitemia vera y en alrede-
dor del 50% de los pacientes con trombocitemia esencial
y mielofibrosis idiopatica. Por ello, el analisis de la muta-
cién del gen JAK2V617F ha facilitado el diagnostico de las
NMP®41=44 " Sin embargo, las pruebas no invasivas (p. ej.
mutacion JAK2V617F, niveles de eritropoyetina, etc.) no
siempre permiten definir el fenotipo de la NMP, por lo que es
necesaria la realizacion de aspirado/biopsia de médula 6sea.
Recientemente se ha descrito la asociacion de la mutacion
somatica del gen de la calreticulina (CALR) en pacien-
tes con NMP. Las mutaciones de la CALR estan presentes
en hasta el 67 y el 88% de los pacientes con trombocite-
mia esencial y mielofibrosis idiopatica JAK2V617F negativos,
respectivamente’*>4¢, En pacientes con trombosis esplac-
nica, la mutacion CALR esta presente entre el 0,7 y el 1,9%
de los pacientes®?47:48,

Otras enfermedades adquiridas mucho menos frecuen-
tes son el sindrome antifosfolipido y la hemoglobinuria
paroxistica nocturna. También han sido identificados otros
trastornos protromboticos hereditarios como la mutacion
del factor 1, el déficit de la proteina C, S o antitrom-
bina y, menos frecuentemente, la mutacion del factor v de
Leiden® 385657  E| diagnéstico de los déficits de proteina
C, S y antitrombina puede ser dificil, ya que sus valores
estan influidos con un descenso en la sintesis hepatica y el
tratamiento con antagonistas de la vitamina K. La hiperho-
mocisteinemia es un factor de riesgo relativamente pobre
de trombosis®*>*%8, Por todo ello, es imprescindible una
colaboracion estrecha con el hematodlogo para un estudio
completo de los factores protromboticos, tanto hereditarios
como adquiridos, y para su manejo y seguimiento especifico.

El embarazo y el uso de anticonceptivos orales son fac-
tores que también se han asociado a la TVP. Estos 2 factores
hormonales por si solos no son suficientes en ausencia de
un factor protrombotico subyacente, pero parece probable
que puedan ejercer un papel desencadenante de trombosis
en estos casos> 384959761,

Los factores locales hacen referencia tanto a enferme-
dades infecciosas-inflamatorias (pancreatitis, colecistitis,
colangitis y apendicitis), como a lesiones del eje venoso por-
tal (esplenectomia, shunt portocava y otros procedimientos
quirdrgicos)®>33¢2, Es importante recordar que la presencia
de un factor local no excluye la presencia de uno o varios
trastornos protromboéticos, por lo que es precisa la reali-
zacion de una completa evaluacion de todos los factores
etiologicos®?2.

En nifos, los factores protromboticos son infrecuentes,
sin embargo la historia previa de onfalitis, sepsis neonatal
o cateterizacion de la vena umbilical son factores comunes
asociados a la TVP#6:50-53,

Tratamiento
Tratamiento de las enfermedades asociadas

Es imprescindible una estrecha colaboracion con el hema-
tologo u otros especialistas para el manejo adecuado de las
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enfermedades asociadas como las NMP, el sindrome antifos-
folipido o la enfermedad de Behcet.

Trombosis portal aguda

Anticoagulacion

La anticoagulacion debe iniciarse de forma precoz en
todos los pacientes, salvo que exista contraindicacion?’-°.
Esto se debe a que la repermeabilizacion espontanea es
infrecuente®® 132254 y |a recanalizacion de la vena porta
previene el desarrollo de hipertension portal?®19563 " con
el consecuente impacto en el pronostico. La tasa de reca-
nalizacion parcial o completa con anticoagulacion oscila
alrededor del 40% de los pacientes>*”, La tasa de recanali-
zacion asciende hasta un 60% si la anticoagulacion empieza
en la primera semana desde el inicio de los sintomas, en
comparacion con solo un 20% si se inicia tardiamente (dentro
del primer mes)>*?'. Por ello, es de vital importancia ini-
ciar la anticoagulacion lo antes posible. El dolor abdominal
suele remitir en 1-2 semanas. Con estas medidas, incluso en
pacientes con afectacion trombotica extensa se puede espe-
rar al menos una repermeabilizacion parcial. La presencia de
ascitis (incluso grado 1), la extension de la trombosis a la vena
esplénica, la presencia de varios factores protromboticos y
el retraso en el inicio de la anticoagulacion se han descrito
como factores predictivos de ausencia de repermeabili-
zacion a pesar de la anticoagulacion?®%. Se recomienda
mantener la anticoagulacion al menos 6 meses, ya que la
repermeabilizacion de la vena porta puede ocurrir hasta 6
meses después de iniciado el tratamiento®?2%. Se puede
observar recanalizacion de la vena esplénica y mesentérica
hasta 12 meses después de la anticoagulacion®?, por lo que,
en pacientes con afectacion de estas venas, puede consi-
derarse mantener la anticoagulacion un ano. En un estudio
reciente prospectivo multicéntrico europeo, la tasa de com-
plicaciones hemorragicas en pacientes anticoagulados fue
muy baja y la mortalidad debido a la anticoagulacion, nula®.
En pacientes con enfermedad trombofilica subyacente, con
antecedentes personales o familiares de trombosis venosa
profunda o isquemia intestinal, parece razonable mantener
este tratamiento de forma indefinida®?2>%°.

Otros tratamientos

La experiencia con la trombolisis, trombectomia quirirgica
0 mecanica y TIPS es muy limitada. No hay estudios que
hayan evaluado el riesgo-beneficio de estos tratamientos
en comparacion con la anticoagulacion precoz. La trombec-
tomia quirlrgica no se recomienda, dada la alta tasa de
recurrencia trombética y la alta morbimortalidad®®°*%. La
experiencia de la trombectomia mecanica percutanea o aso-
ciada al TIPS es muy limitada y puede ocasionar un trauma
vascular o de la intima de la vena porta y, por lo tanto,
promover trombosis recurrente®®°8%’, La trombolisis farma-
cologica tiene a tasa de recanalizacion muy similar a la de
la anticoagulacion, pero con una tasa muy alta de complica-
ciones y mortalidad relacionada con el tratamiento®-6".68.6%,
Teniendo en cuenta que el prondstico a largo plazo de los
pacientes con TVP croénica es generalmente bueno y que
estas técnicas conllevan una alta morbimortalidad, su indi-
cacién es muy controvertida® 336267,

Trombosis portal cronica

Anticoagulacion

En la trombosis venosa portal créonica no cirrética, la
anticoagulacion tiene como objetivo evitar fendmenos de
retrombosis del eje esplenoportal que podrian agravar el
sindrome de hipertension portal y evitar fendmenos trombo-
ticos en otros territorios vasculares (tanto arteriales como
venosos)®'"7%, La indicacion de anticoagulacion debe ser
individualizada y debe considerarse cuando existen facto-
res protromboticos asociados o antecedentes personales o
familiares de trombosis venosa profunda. En los pacientes
con varices esofagicas o antecedentes de hemorragia diges-
tiva alta por varices esofagicas, es recomendable retrasar
el inicio de la anticoagulacion hasta haber instaurado una
adecuada profilaxis primaria o secundaria de hemorragia
digestiva alta por varices esofagicas.

No existen estudios prospectivos controlados que evalulen
el riesgo-beneficio de la anticoagulacion en la prevencion
de la retrombosis en pacientes con cavernomatosis portal y
toda la informacion se basa en cohortes retrospectivas. La
anticoagulacion reduce el riesgo de nuevos eventos trom-
boticos en la mayoria de las series*®'""7" mientras que en
otro estudio solo muestra una tendencia”’?. Estas series
muestran que la anticoagulacion no aumenta el riesgo de
hemorragia®'®, e incluso tienen un impacto positivo en la
supervivencia®'%-¢>73_ Sin embargo, un estudio muestra que
la anticoagulacién es un factor predictivo de hemorragia,
pero a su vez, la presencia de un nuevo evento trombdtico
tiene un impacto negativo en la supervivencia, aunque no
asi la anticoagulacion ni los episodios de hemorragia’-’*. Es
importante tener en cuenta que estos estudios son retros-
pectivos; el impacto de la anticoagulacion en la prevencion
de trombosis o0 en la supervivencia no se evalUa de forma
separada entre los pacientes que tienen un factor protrom-
bético subyacente de aquellos que no lo tienen; y el manejo
de la anticoagulacion o la prevencién de la hemorragia por
hipertension portal no estan bien descritos.

Tratamiento de la hipertension portal

No existen estudios controlados que hayan evaluado el
manejo de la hemorragia variceal en este contexto. Por
tanto, las recomendaciones actuales estan basadas fun-
damentalmente en datos de estudios de pacientes con
hipertensién portal y cirrosis hepatica®>®?>7>. Esta reco-
mendado el inicio de profilaxis primaria con B-bloqueantes
no selectivos o tratamiento endoscopico con ligadura en
pacientes con varices esofagicas grandes (>5mm)®. Se
ha demostrado que la erradicacion endoscopica de las
varices esofagicas en pacientes con trombosis venosa por-
tal no cirrética disminuye significativamente el riesgo de
resangrado®®. Se acepta la utilizacién combinada de B-
bloqueantes y tratamiento endoscopico con ligadura para
la profilaxis secundaria®. Tampoco hay estudios que eva-
lien cual es el mejor tratamiento para lograr el control
del episodio agudo de hemorragia por varices gastroesofagi-
cas. Parece razonable aplicar a estos pacientes las mismas
recomendaciones que para enfermos cirroticos, utilizando
farmacos vasoconstrictores o tratamientos endoscopicos?'.
En caso de fracaso del tratamiento médico o endosco-
pico, puede plantearse la realizacion de una derivacion
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percutanea portosistémica (DPPI), si bien esta puede ser
técnicamente muy dificil o imposible debido a la extension
de la trombosis a otros territorios como la vena esplénica o la
mesentérica superior. Un estudio reciente objetivo una tasa
de éxito en su colocacion del 35%; ademas, en este estudio se
observé un control de la hemorragia muy superior en el grupo
con DPPI (69 vs.14%; p=0,057)%. Sin embargo, se necesitan
mas estudios, con series amplias de pacientes, que evallen
el papel real de la DPPI en el tratamiento de estos pacientes.
En caso de no poder realizarse la DPPI ni plantearse la reali-
zacion de una anastomosis quirurgica derivativa de rescate,
debe reconocerse si existen vasos permeables potencial-
mente derivables, dado que hasta en un 50% de los pacientes
con trombosis portal también se observa trombosis esplénica
y de la vena mesentérica superior®®, hechos que impo-
sibilitan la cirugia derivativa. Por otra parte, en el caso
de existir algun vaso potencialmente derivable, deberia-
mos tener claro si la derivacion resolvera el cuadro de
hipertension portal. La derivacion quirtrgica preferida es
la derivacion esplenorrenal distal®’. Las desventajas de este
tratamiento son las considerables tasas de morbimortalidad
y un riesgo elevado de trombosis de la anastomosis®®¢°. En
caso de hemorragia incoercible o incontrolable, cuando no
pueden realizarse las técnicas previamente expuestas, pue-
den intentarse otras medidas como la desvascularizacion
quirlrgica selectiva (transeccion esofagica)®’, la esplenec-
tomia o la ligadura quirdrgica de las varices. En nifios con
trombosis del tronco portal con las venas portales intrahepa-
ticas permeables, se ha realizado con éxito una anastomosis
desde la vena mesentérica hasta la rama portal intrahe-
patica permeable. Esta técnica permite descomprimir el
sistema venoso portal y, al mismo tiempo, revascularizar con
sangre portal el higado. No existe experiencia en adultos.

Tratamiento de la colangiopatia portal

No existen estudios que hayan evaluado de forma pros-
pectiva las siguientes recomendaciones terapéuticas. En
pacientes asintomaticos con CP radiologica, o Unicamente
con aumento discreto de las enzimas de colestasis, no se
recomienda realizar ningln tipo de tratamiento. No obs-
tante, las alteraciones enzimaticas suelen revertir con el
uso de acido ursodesoxicélico. Si esta accion puede prevenir
el desarrollo de CP sintomatica futura, debera ser evaluado
en estudios prospectivos. Un consenso de expertos publi-
cado recientemente recomienda tratamiento endoscopico
con esfinterotomia y drenaje biliar del paciente sintomatico
con obstruccién biliar con o sin calculos'"’°, El drenaje de
la via biliar se debera realizar mediante la colocacion de
protesis insertadas en el colédoco, que requeriran recam-
bios periddicos debido a su frecuente obstruccion. El acido
ursodesoxicolico puede tener un beneficio en este contexto,
pero faltan datos controlados para recomendarlo. La des-
compresion portal mediante cirugia derivativa del eje esple-
noportal o DPPI quedaria reservada a casos de recurrencia de
la sintomatologia a pesar de tratamiento endoscépico'’".
Los datos de la eficacia real de esta técnica son esca-
sos. Se ha senalado que el tratamiento con B-bloqueantes
no selectivos, al reducir el flujo portal, podria ser benefi-
cioso. Sin embargo, este hecho no ha sido demostrado’?. Las
derivaciones bilioentéricas estan asociadas con una elevada
morbimortalidad y, por ello, no se recomiendan'®.

Pronostico

En la actualidad, gracias a un diagndstico precoz y a la con-
siguiente instauracion de anticoagulacion, la supervivencia
en la trombosis portal aguda a 5 afnos asciende hasta el 85%.
Sin embargo, si existe infarto intestinal y fallo multiorga-
nico, la mortalidad puede ser del 20-50%>. En el caso de
la trombosis portal cronica, la mortalidad global es menor
al 10%7. En mas del 50% de casos la causa de la muerte no
guarda relacion directa con la trombosis portal. Cuando esta
es la responsable de la muerte del paciente, en la mitad de
los casos es debido a una hemorragia digestiva y el resto
es debido a trombosis extensa o recurrente®. Los factores
predictivos de supervivencia no han sido convenientemente
estudiados, aunque parece que el principal determinante es
la edad avanzada y la trombosis mesentérica’>.
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