Hipertension portal

Carmen Camarena Grande

Definicion

Se denomina hipertension portal a la eleva-
cion de la presion portal por encima de
10 mm Hg ocasionada por aumento de resis-
tencia y flujo portales. Ocasiona signos y sin-
tomas por la descompresion de esta hiperten-
sion a través de colaterales portosistémicas. La
complicacion mas severa es el sangrado por
varices esofagicas que se produce cuando la
presion aumenta por encima de 12 mm Hg.

Fisiopatologia

El sistema portal comienza y termina en capi-
lares. Se origina en el mesenterio, intestino y
bazo. El retorno venoso del bazo se realiza por
la vena esplénica, en la que desembocan las
venas gastricas cortas, y posteriormente se
unen la venas mensentérica inferior, superior
y coronaria formando la vena porta. En el
hilio hepatico la vena porta se divide en dos
troncos mayores y luego en otros que termi-
nan en pequefias ramas que penetran en la
placa limitante del tracto portal y por Gltimo
en los sinusiodes hepaticos. El retorno venoso
de éstos se produce formando las venas hepa-
ticas, que confluyen en tres venas suprahepé-
ticas que desenbocan en la cava inferior y
posteriormente en la auricula derecha.

El sistema portal es de baja presion, propor-
ciona el 75% del flujo sanguineo hepatico y
aporta al higado oxigeno, hormonas y nutri-
tientes.

La anomalia inicial es un aumento de resis-
tencia al flujo entre el lecho esplacnico y la
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auricula derecha por compromiso de la luz
vascular. Los cambios vasculares anatémicos
pueden ser: prehepaticos, intrahepaticos y
posthepaticos. El efecto patoldgico mayor es
el desarrollo de colaterales que llevan sangre
del sistema venoso portal a la circulacién sis-
témica: a la cava superior por hemiacigos a
través de varices gastroesofagicas y por venas
intercostales y diafragmaticas, y a la cava infe-
rior a través de la vena renal izquierda y del
plexo hemorroidal inferior.

Sélo las colaterales submucosas en eséfago,
estdbmago y en otras partes del intestino en
nifios con cirugia previa (estomas, anastomo-
sis intestinales en niflos intervenidos de atre-
sia biliar) se asocian a sangrado digestivo.

La gastropatia hipertensiva se produce por
dilatacion de vénulas submucosas y capilares
y por congestion en la mucosa del estomago.
Se desarrolla sobre todo en pacientes someti-
dos a obliteracion de varices.

De forma secundaria a la aparicion de shunts
portosistémicos, en la enfermedad hepatica
avanzada se produce aumento del retorno
venoso y disminucién de la poscarga con
aumento del gasto cardiaco. Por otra parte,
aumentan una serie de mediadores humora-
les, al no ser metabolizados en el higado por la
existencia de shunts e insuficiencia hepatica,
que producen vasodilatacion arteriolar. Estos
son: glucagon, prostaglandinas, adenosina,
factor relajante derivado del endotelio y
Oxido nitrico. La vasodilatacion arteriolar
produce aumento de la retencion de sodio y
expansion del volumen vascular. Asi, se pro-
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duce un estado hiperdindmico careacterizado
por taquicardia y disminucidn de resistencias
vasculares sistémicas que producen aumento
del flujo portal y perpetdan la hipertensién
portal.

Etiologia y clinica

En grandes series de nifios con hipertension
portal, dos tercios de los pacientes presentan
hematemesis 0 melenas como sintoma inicial,
generalmente por rotura de varices esofagicas.
La hemorragia gastrointestinal también se
puede asociar a sangrado por gastropatia
hipertensiva, varices gastricas, duodenales,
periostomales o rectales. Casi todos los
pacientes tienen esplenomegalia en el
momento del sangrado. Los episodios de san-
grado se suelen relaccionar con situaciones en
que aumenta la presion portal: ejercicio
intenso, infecciones del tracto respiratorio
acompafiadas de fiebre, con taquicardia y
aumento del gasto cardiaco, aumento de la
presion abdominal por tos y uso de farmacos
irritantes de mucosa.

La segunda presentacion en frecuencia es en
forma de esplenomegalia aislada con signos de
hiperesplenismo: petequias, equimosis.

La presencia de ascitis suele indicar enferme-
dad hepatica cronica, pero tambien se puede
producir después de un sangrado importante
por varices en un enfermo no cirrético.

Generalmente estos pacientes presentan
shunts portosistémicos cutaneos en la explora-
cion fisica, y un tercio de ellos, hemorroides.
En pacientes con cirrosis se aprecian estigmas
de hepatopatia crénica.

Un pequefio porcentaje de pacientes desarro-
Ilan hipoxia por presencia de shunts arteriove-
nosos pulmonares e hipertensién arterial pul-
monar. En su patogenia parece implicada la
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falta de aclaramiento hepatico de factores
humorales.

Es dificil conocer la historia natural de la
hipertension portal en el nifio debido a sus
maultiples etiologias y al empleo de tratamien-
tos no controlados, por lo que no permite la
extrapolacion de estudios en adultos. En cual-
quier caso, el prondstico de su complicacién
fundamental, la hemorragia digestiva, esta
ligado a la gravedad de la hepatopatia causal
(tabla1).

Obstruccién venosa portal

Es la causa de hipertension portal en un ter-
cio de los nifios. De ellos, a su vez una terce-
ra parte tienen antecedentes de canalizacién
umbilical u onfalitis. En otras ocasiones hay
antecedentes de cirugia abdominal o deshi-
drataciéon. Un pequefio porcentaje de nifios
asocian un sindrome malfomativo con altera-
ciones cardiacas y urinarias. La histologia y
funcién hepaticas suelen ser normales, aun-
que es frecuente un ligero alargamiento del
tiempo de protrombina debido a hipoperfu-
sién portal. En la ecografia se aprecia imagen
de cavernoma portal, constituida por vasos
venosos neoformados que se dirigen al higado
para intentar suplir el flujo portal. EI motivo
de consulta suele ser sangrado digestivo con o
sin ingesta previa de acido acetilsalicilico o la
presencia de una esplenomegalia aislada.
La mayoria de los pacientes presentan sangra-
do antes de los 8 afios de edad y son frecuen-
tes los episodios de resangrado (figuras 1y 2).
En general, los episodios son menos severos
pasada la pubertad y algunos pacientes des-
arrollan shunts espontaneos diferentes a las
varices.

Cirrosis

En este grupo de pacientes la gravedad del
sangrado esta condicionada por la presencia
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TABLA . Etiologia de hipertension portal en nifios

Cirrosis (50%)
1. Colestasis, 70%: atresia biliar
— Sindrome de Alagille

— Colestasis intrahepatica familiar progresiva
— Colangitis esclerosante

2. Posnecroética, 15%: autoinmune
— HepatititsBy C
3. Metabolica, 10%: déficit de alfa-1-antitripsina

— Tirosinemia tipo 1
— Fibrosis quistica
— Wilson

4. ldiopéaticas, 5%

Higado no cirrético

1. Extrahepatica: obstruccion venosa portal, 36%; congénitas, 25%, asociadas a defectos
congénitos esqueléticos y cardiacos

— 30%, cateterizacion umbilical, onfalitis
— Déficit de proteina C, S, ATT3
— ldiopética
— Postrasplante
2. Intrahepética
Presinusoidal: fibrosis hepatica congénita, 7%

— Esquistosomiasis
— Granulomas
— Hemangiomas

Parasinusoidal: higado graso

— Hiperplasia nodular focal
— Hiperplasia nodular regenerativa

Postsinusoidal: enfermedad venoclusiva

— Trombosis de vena hepatica
— Metastasis

3. Suprahepética, 6%
Sind. de Budd-Chiari: agenesia, membrana, trombosis

Fistula arteriovenosa hepatica

— Congénita
— Adquirida
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Hipertension portal

Hospital Infante La Paz
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Figura 1. Hipertension portal. Prehepética.

de insuficiencia hepatica que, a su vez, puede
ser agravada por la hipoperfusién hepatica
que el sangrado conlleva. Es frecuente la apa-
ricion de complicaciones tales como ascitis,
infeccion y encefalopatia después de un epi-
sodio de sangrado.

La causa mas frecuente de hipertension portal
en este grupo es la atresia biliar. El desarrollo
de hipertension portal estd condicionado por
la eficacia de la intervencion de Kasai realiza-
da en el periodo neonatal. De los nifios que
no restablecen el flujo biliar, mas de la mitad
sangran antes de los 2 afios y presentan ascitis
(figuras 3, 4y 5).

Diagndstico

Es importante diferenciar entre una etiologia
cirrética o no cirrética de la hipertension por-
tal por sus implicaciones terapéuticas.

Anamnesis y exploracion fisica

Hay que investigar historia de enfermedad
hepatica previa (atresia biliar sin restableci-
miento de flujo..) o de pruebas de funcién
hepatica alteradas; signos de enfermedad
hepatica cronica (hepatomegalia, spiders);
presencia de malformaciones asociadas (car-
diacas, esqueléticas, renales), y antecedentes
de canalizacién umbilical u onfalitis.

Laboratorio

Se debe practicar hemograma para valorar los
signos de hiperesplenismo y test de funcion
hepatica para evaluacion de hepatopatia. Se
realizara cuantificacién de proteina C, Sy
antitrombina 111 en casos de trombosis portal.

Pruebas de imagen

Ecografia. Se valora la ecogenicidad y el tama-
flo hepatico que estaran alterados en los
pacientes con cirrosis, la presencia de espleno-
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Hipertension portal
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Figura 2. Hipertension portal. Prehepatica.

megalia y ascitis. Se debe identificar el eje
esplenoportal y la posible existencia de trom-
bos a su nivel, asi como imagen de cavernoma.

La ecografia Doppler da informacion sobre la
direccion y velocidad del flujo portal, presen-
cia de circulacion colateral y posibles shunts
espontaneos a territorio renal. En la atresia
biliar de mala evolucidn es caracteristica la
disminucion progresiva del calibre portal. Se
debe acompafiar siempre de ecografia renal
para investigacion de anomalias, como en el
caso de la fibrosis hepatica congénita.

Se debe comprobar el flujo en suprahepéticas
y cava: estenosis, membranas.

— La resonancia nuclear magnética con
gadolinio resulta atil en la valoracion de
la anatomia vascular.

— La angiografia en nifios se suele reservar
para valoracion de cirugia derivativa.
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Indirecta: arterioportografia. Se obtienen
imégenes del sistema portal mediante sus-
tractor de imagenes a partir de inyeccién
en arteria esplénica y mesentérica superior.

Cavografia: para diagnéstico de membra-
nas portales.

Gradiente de presién venoso hepético.
Mide la diferencia de presién libre y
enclavada en la vena hepatica; es Util para
el diagnéstico de hipertension portal
intrahepatica y para valorar la eficacia del
tratamiento médico y quirdrgico. No se
usa de forma rutinaria en nifios.

Una vez realizado el diagnéstico de hiperten-
sién portal, se debe realizar endoscopia para
diagndstico de varices y gastropatia hiperten-
siva y valoracion de riesgo de sangrado: tama-
fio de variz, "manchas rojas”, tension en la
pared, ulceraciones.
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Hospital Infante
La Paz
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Figura 3. Prondstico en atresia biliar.

En ausencia de enfermedad hepética previa
conocida, se suele requerir biopsia hepatica
para confirmacion diagnostica.

Tratamiento

Tratamiento de emergencia del sangrado
digestivo

En el hospital méas cercano se asegurara un
acceso venoso para estabilizacion hemodina-
mica del paciente con transfusion de crista-
loides y luego concentrados de hematies. Se
asegurara la hemostasia en caso de afectacion
hepatica con administracién de plasma, vita-
mina Ky plaquetas si existe hiperesplenismo
severo. Se debe administrar ranitidina i.v. y
antibioticos i.v. para prevenir bacteriemia
intestinal. Son indicadores de la pérdida san-
guinea: la taquicardia (puede estar enmasca-
rada por tratamiento betabloqueante previo),
la hipotension y la disminucion de espleno-
megalia previa.

Si la etiologia de la hipertension portal es por
cirrosis, se iniciara administracion de lactulo-
sa para prevenir la aparicion de encefalopatia.

Una vez estabilizado el paciente hemodiné-
micamente, se debe trasladar a un centro de
referencia. Se realizard endoscopia en pacien-
tes estables para identificacion del punto san-
grante y posterior escleroterapia o ligadura
con banda de varices segln la experiencia del
centro. La tasa de respuesta a este tratamien-
to es del 97%. La ligadura en menores de
3 afos puede producir isquemia, necrosis y
perforacion de la pared esofagica.

En el 3-15% de los pacientes el sangado es
severo y persiste mas de 8-12 horas. En estos
casos se debe insertar una sonda nasogastrica
para vigilancia y aspiraciéon, para prevenir
encefalopatia, y se iniciara tratamiento far-
macoldgico vasoconstrictor esplacnico: soma-
tostatina bolo inicial de 50 mg seguido de 3,5
mg/kg/h durante 72 horas o glipresina (pre-
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Hipertension portal
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Figura 4. Hipertension portal. Atresia biliar.

cursor de vasopresina), 0,01 mg/kg en bolo
cada 4-6 horas o infusién de 0,05 mg/kg en 6
horas durante 24-48 horas. El tratamiento con
estos farmacos puede producir alteraciones de
la glucemia y elevacion de la tension arterial.

Excepcionalmente no cede el sangrado con
estas medidas y es precisa la insercion de un
balon de Sengtaken-Blakemore para realizar
compresion gastrica y esofagica. No se debe
usar mas de 24-48 horas por riesgo de ulcera-
cién esofagica. Es frecuente el resangrado al
retirarlo. En nifios debe insertarse con aneste-
sia general.

En un minimo porcentaje de nifios, sobre
todo en el caso de varices gastricas, persiste el
sangrado con estas medidas y es preciso reali-
zar un shunt portosistémico urgente. En nifios

que esperan trasplante es preferible la inser-
cién de un TIPS (shunt portosistémico intra-
hepatico con stent), aunque su uso suele limi-
tarse a mayores de 2 afios. La insercion de un
TIPS se debe plantear como tratamiento
puente, ya que el 60% se ocluyen en 6-12
meses y aumenta dos veces la incidencia de
encefalopatia en pacientes con cirrosis.
Excepcionalmente se precisa un shunt quirdr-
gico urgente que es curativo en casos de
hipertension portal prehepatica.

Ascitis

Su desarrollo indica enfermedad hepatica
avanzada como causa de la hipertension por-
tal. Su prondstico va ligado al de la enferme-
dad hepética y su resolucion definitiva se
logra con la realizacion de trasplante. Los
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Hipertension portal
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Figura 5. Hipertension portal. Atresia biliar.

pacientes que precisan insercion de TIPS por
sangrado muestran mejor control de su ascitis.

Se asegurara aporte proteico y se limitara la
ingesta de Na a 1-2 mEg/kg/dia. Esta indicada
la espironolactona, 2-6 mg/kg/dia, y en des-
compensaciones agudas, infusion de 1-2 g/kg
de albumina maés seguril, 1-2 mg/kg.

Sélo en casos de ascitis refractaria sintomati-
ca (dificultad respiratoria) podria estar justifi-
cada la paracentesis con infusién de alblmi-
na, aunque es habitual la recaida rapida.

Profilaxis del primer episodio
de sangrado
Una vez diagnosticada la hipertension por-

tal, se debe realizar endoscopia anual para
vigilar las varices. Se aplicaran medidas
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generales para impedir el aumento de la pre-
sion portal (evitar ejercicio intenso, trata-
miento sintomatico de la tos, estrefiimiento)
y factores lesivos de mucosa: acido acetilsali-
cilico y otros antiinflamatorios no esteroide-
0s. Los pacientes deben recibir tratamiento
con ranitidina para prevenir la aparicion de
gastritis.

1. Farmacolégico. Cuando existe alto riesgo
de sangrado se debe iniciar tratamiento
betabloqueante, que disminuye el gasto
cardiaco y produce vasoconstriccion
esplacnica reduciendo el flujo portal y
secundariamente la presidn en las varices.
Se utilizan propanolol (1-5 mg/kg/dia en
tres dosis) o atenolol (1 mg/kg /dia en dos
dosis). Solos 0 en combinacion con un
vasodilatador, como el 5-mononitrato de
isosorbide, que parece aumentar el efecto
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en la reduccion de la presion portal. Hay
que ajustar la dosis para lograr una reduc-
cion del 25% de la frecuencia cardiaca en
reposo.

Se logra disminuir el gradiente venoso
transhepético por debajo de 12 mm Hg, y
por tanto prevenir el sangrado, en un 45%
de los pacientes.

Esta contraindicado en caso de blogueo
cardiaco y enfermedad pulmonar obstruc-
tiva.

Endoscopico. No existe experiencia en
nifios de profilaxis del primer episodio de
sangrado con escleroterapia. Se debe
reservar el tratamiento con ligadura en
banda de varices para aquellos pacientes
en que esta cointraindicado el tratamien-
to con betablogueantes y presentan vari-
ces con alto riesgo de sangrado.

Profilaxis de recidiva de sangrado

1. Farmacoldgico. betabloqueante. Es eficaz
para prevenir el resangrado en el 30% de
pacientes, y son aquellos en los que se
logra disminuir el gradiente venoso
transhepatico. Faltan estudios randomi-
zados en nifos.

Endoscopico. Esclerosis o ligadura de
varices en sesiones cada 4 semanas hasta
su erradicacion; se debe realizar control
endoscopico a los 6 meses y luego anual.
Hay que realizar antibioterapia profilac-
tica de amplio espectro para evitar bac-
teriemia y es Gtil la asociacion de sul-
cralfato (1 g/6 horas) para minimizar el
riesgo de ulceraciones y estenosis.

A veces, tras erradicar las varices esofa-
gicas, empeora la gastropatia hipertensi-
va.
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Tratamiento de base
Hipertensién portal prehepatica

La mayoria de pacientes se controlan con
escleroterapia. Un 30% desarrollan evoluti-
vamente shunts espontaneos esplenorrenales y
no vuelven a sangrar.

En caso de sangrado repetido, la realizacion
de un shunt quirargico resuelve la hiperten-
sién portal. El tipo de derivacion depende de
la experiencia del centro. En nifios con hiper-
tension portal prehepatica por trombosis por-
tal se suele realizar shunt mesentérico-cava
con interposicion de injerto yugular en H. Si
la trombosis se extiende a la vena mesentéri-
ca se realiza shunt esplenorrenal no selectivo
(central) o semiselectivo (distal). A pesar de
gue estos pacientes con higado sano no suelen
desarrollar insuficiencia ni encefalopatia
hepética con el shunt, es frecuente apreciar en
ellos una disminucién progresiva del tamafio
hepatico y disminucién moderada de la acti-
vidad de protrombina.

Recientemente se ha desarrollado una técni-
ca quirdrgica, shunt de Rex, que pretende a la
vez restaurar el flujo portal al higado y resol-
ver la hipertension portal mediante deriva-
cién mesentérica a porta izquierda intrahepa-
tica con injerto yugular. Esta indicado en
hipertensién portal prehepatica y trombosis
portal en trasplante hepatico.

Sindrome de Budd-Chiari

La eleccion del tratamiento depende del
momento del diagnoéstico y de la etiologia de
la enfermedad. En pacientes con anomalias
congeénitas en el drenaje venoso sin cirrosis se
puede intentar cirugia derivativa. Si el
paciente se diagnostica en estadio cirrdtico, se
debe indicar trasplante. Cuando existe enfer-
medad hematolégica de base, el prondstico
depende del control de la enfermedad. En el
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déficit congénito de proteinaC, Sy ATTS3, el
trasplante cura el déficit .

Fibrosis hepatica congénita

El prondstico depende de la extension de la
enfermedad hepatica y renal. Dado que el
higado de estos pacientes no es totalmente
normal, la realizacién de un shunt quirdrgico
desarrolla en un 25% de ellos insuficiencia
hepatica con ictericia y encefalopatia. Por
ello se debe realizar en estos pacientes trata-
miento conservador, y cuando precisen tras-
plante renal, puede estar indicada la realiza-
cién de trasplante combinado hepatorrenal.

Cirrosis

La realizacion de shunt no mejora la supervi-
vencia en pacientes con cirrosis y puede
aumentar la dificultad para la realizacion de
trasplante hepético produciendo consecuen-
cias hemodinamicas en el injerto. En la atre-
sia biliar, cuando no se restablece flujo biliar
maés de la mitad de los pacientes desarrollan
ascitis y sangrado antes de los 2 afios. Si pre-
sentan complicaciones graves de hipertension
portal con sangrado digestivo recurrente, se
debe anticipar la indicacion de trasplante
hepatico. Hasta la aparicion de donante ade-
cuado puede servir como puente de trata-
miento de hipertension portal la colocacion
de un TIPS.

Prondéstico

La gravedad del sangrado por hipertensién
portal esta condicionada por la gravedad de la
hepatopatia.

La hipertension portal prehepatica tiene baja
mortalidad con tratamiento conservador; en
caso de sangrado recurrente es eficaz la reali-
zacion de un shunt quirurgico.
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Los pacientes con atresia biliar que no resta-
blecen flujo suelen precisar trasplante hepati-
co antes de los 2 afios; hasta su realizacion se
deben intentar manejar con escleroterapia y/o
tratamiento betabloqueante aunque hay
menos experiencia. Si un paciente restablece
flujo, se debe intentar tratamiento médico.

Otras enfermedadas que cursan con cirrosis en
nifios tienen en general mal prondstico, y se
debe indicar el trasplante como tratamiento
de hipertension portal con soporte betablo-
queante y escleroterapia hasta su realizacion.
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