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RESUMEN

La hipertension portal es el sindrome clinico
caracterizado por el aumento de la presion en el sistema
de drenaje venoso portal del aparato digestivo.
Indudablemente las hemorragias digestivas altas debidas
a varices esofagogastricas, gastritis erosivas y Ulceras
pépticas constituyen el reto mas dificil y peligroso para
médicos y pacientes. Aunque la mayoria de los pacientes
son tratados de forma ";conservadora";, el tratamiento
quirdrgico realizado correctamente en pacientes
escogidos seguin los protocolos actuales de manejo de la
enfermedad es el método mas eficaz para disminuir la
presion portal definitivamente y puede ser realizado en
mas del 88 % de los pacientes, incluso menores de 2
afos, con una mortalidad electiva cercana a 0 % en
algunos paises. Se presenta la primera parte de la Guia
de Buenas Practicas Clinicas para Hipertension Portal,
aprobada por consenso en el ler Taller Nacional de
Buenas Practicas Clinicas en Cirugia Pediatrica
(Cienfuegos, 7 al 9 de marzo del 2002).

Palabras Clave: Hipertension Portal; Varices Esofagicas
y Gastricas; Hemorragia Gastrointestinal

ABSTRACT

The portal hypertension is the clinical syndrome
characterized by the increase of pressure in portal
system. Undoubtedly the gastrointestinal bleeding due to
esopagheal and gastroesophageal varices, erosive
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gastritis and peptic ulcers constitute the most difficult
and dangerous challenge for doctors and patients.
Although most patients are treated by non-surgical
methods, the surgical treatment correctly realized in
chosen patients according to the current protocols is the
most effective method to diminish the portal pressure
definitively and can be carried out in more than 88% of
patients smaller than 2 years old with a near elective
mortality to 0% in some countries. We presented the
First Part of Good Clinical Practices Guideline for Portal
hypertension, approved by consensus in the 1st National
Good Clinical Practices Workshop in Pediatric Surgery
(Cienfuegos, Cuba, March 7 — 9, 2002).

Key Words: Hypertension Portal; Esophageal and
Gastric Varices; Gastrointestinal Hemorrhage

INTRODUCCION

La presion portal es, segln lo establecido por la ley de
Ohm, el resultado del flujo sanguineo esplacnico por la
resistencia al mismo (Presion = flujo x resistencia), de
manera tal que la hipertension portal (HTP) es el reflejo
del aumento tanto de uno como de otro factor.
Pequefios cambios en el diametro de los vasos pueden
provocar grandes cambios en la resistencia; cuando la
resistencia es baja los cambios del flujo pueden ser
acomodados, pero cuando la resistencia vascular es alta
incluso con pequefios cambios del flujo se produce un
marcado incremento de la presién. El incremento total
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de la resistencia venosa inicia la HTP con un incremento
sustancial del flujo esplacnico.

Concepto

Hipertension portal es el sindrome clinico caracterizado
por el aumento de los valores de presion en el sistema
de drenaje venoso portal del aparato digestivo.
Fisiopatoldgicamente se produce debido al aumento del
flujo sanguineo, de la resistencia al mismo en este
territorio o la combinacién de ellos, que provoque una
presion por encima de 10 a 12 mm Hg en el sistema
venoso portal.

No es la hipertension en si, sino sus consecuencias
fisiopatoldgicas las que representan un peligro para la
vida. El efecto neto de un flujo esplacnico aumentado o
de un aumento de la resistencia es el desarrollo de
canales alternativos para la descompresién del circuito
portal. Ello incluye la formacion de conexiones
diafragmaticas, periumbilicales, esplenorrenales,
gonadales, perirrectales y gastroesofagicas denominadas
circulacion colateral cuyo funcionamiento tiene
consecuencias clinicas desfavorables. En presencia de
obstruccion al libre flujo de la sangre portal por el
higado las conexiones entre el sistema portal y el de la
vena cava inferior (VCI) se hipertrofian y dilatan dando
lugar a la circulacion colateral que puede ser de dos
tipos:

1. Hepatdpeta: cuando se establecen anastomosis
portoportales que logran superar el bloqueo portal a
través de la vena cistica profunda, las venas
epiploicas del epiplén mayor y ligamentos
hepatocdlicos y hepatorrenal, venas de la porta
hepatis y el ligamento suspensorio, venas
diafragmaticas, venas umbilicales, del
hepatocolédoco y vena paraumbilicales a través del
ligamento redondo, toda incluidas dentro del sistema
venoso conocido como sistema accesorio de Sappey.

2. Hepatofuga: se desarrolla cuando no se logra
superar el blogqueo portal, estableciéndose cuatro
grupos de colaterales de este tipo:

a. Esofagicas: anastomosis a través de venas del
conducto gastrointestinal entre el sistema de la
coronaria estomaquica del sistema portal a través
del plexo esofagico, y el sistema de la vena
acigos, tributario del de la VCI, y entre los vasos
cortos y vena gastroepiploica izquierda y el
sistema de la acigos también a través del plexo
esofagico. Las varices esofagogastricas
resultantes se desarrollan cuando aumenta el
gradiente de presion por encima de los valores
normales y son las principales responsables de la
morbimortalidad del paciente con HTP.

b. Umbilicales: anastomosis entre la vena umbilical
persistente y las paraumbilicales del ligamento
redondo tributarias del sistema portal y las venas
epigastricas superiores e inferiores de los
sistemas venosos de la cava superior (VCS) e

ISSN:1727-897X Medisur 2005; 3(5) Especial

inferior respectivamente. Este tipo de
anastomosis origina la circulacion colateral
periumbilical visible conocida como signo de
Cruvelhier-Baungarteng o en cabeza de medusa.

c. Rectales: anastomosis entre las venas
hemorroidales superiores del sistema portal y las
venas hemorroidales medias e inferiores, del
sistema de la VCI, dando lugar a las hemorroides.

d. Parietales se establecen anastomosis entre
venas del sistema portal como las mesentéricas
superior e inferior y venas pancreaticas y venas
del sistema cava, lumbares, renales y capsulares
a través de venas retroperitoneales en las
pociones fijas del tubo digestivo. Este sistema es
conocido como el sistema de circulacion colateral
de Retzius.

Otras consecuencias fisiopatoldgicas del aumento de
la presion portal incluyen:

1. Vasodilatacién y congestion esplacnica.

2. Hiperesplenismo por esplenomegalia.

3. Intoxicacién hepatoamoniacal por disminucion del
flujo sanguineo hepatico.

4. Alteraciones del flujo linfatico

Las consecuencias de la obstrucciéon del flujo portal
pueden ser sutiles y rapidamente compensadas o
alarmantes y con riesgo inminente para la vida.

Las manifestaciones clinicas y el prondstico de los
pacientes con HTP estan determinados e influenciados
por la localizacion de la obstruccion venosa y el estado
de la funcion hepatica, respectivamente. En la edad
pedidtrica la mayoria de los pacientes pueden ser
agrupados en dos grupos clinicos:

a. Los que ingresan con cuadros repetidos de
sangrado por varices esofagicas.

b. Los que presentan grandes esplenomegalias
responsables de trombocitopenias a veces
severas, sin sangrado digestivo, aunque con
varices esofagicas detectables.

En ambos grupos pueden estar presentes signos de
disfuncién hepatica, ascitis, desnutricion, y anemia.
Indudablemente las hemorragias digestivas altas debidas
a varices esofagogastricas, gastritis erosivas y Ulceras
pépticas constituyen el reto mas dificil y peligroso para
médicos y pacientes. El 80 % de los pacientes con HTP
sangrara alguna vez, de ellos 20 a 30 % antes del afio
de edad y 60 a 70 % antes de los 6 aiios. El sangrado se
produce generalmente a presiones mayores de 250-300
mm H20 y aunque por su magnitud suele poner en
peligro la vida del paciente, también puede presentarse
en forma de episodios leves causando anemia o melena.
La rotura de varices esofagicas o gastricas es la causa
mas frecuente del mismo pero en un 30 % de los casos
el sangrado es originado por causas ajenas a las varices
como la gastropatia portal hipertensiva y las Ulceras
postescleroterapia. Tal como se expresa para el
prondstico y la clinica, también el manejo de estos
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pacientes esta grandemente determinado por la causa y
el nivel de la obstruccién al flujo venoso portal. Existen
algoritmos que sugieren el manejo de pacientes con
varices sangrantes y abogan por una resucitacion inicial.
El tratamiento farmacoldgico concomitante con el
diagndstico y la terapéutica endoscdpica, son las
primeras medidas aconsejadas. Si el sangrado es
persistente, existen opciones quirdrgicas que pueden y
deben ser practicadas.

En anos anteriores la conducta ante estos pacientes era
notablemente conservadora ante la creencia de que de
con el crecimiento estos pacientes se autoderivaban sin
complicaciones, dada la gran tolerancia a las recidivas
que presentan los pacientes con obstruccidn
prehepatica, que representan el mayor porciento en la
edad pediatrica y ante las dificultades técnicas que
suponia realizar una derivacion vascular en nifos
pequefios con venas de escaso calibre. Actualmente se
sabe que no solo la autoderivacion puede provocar
severas complicaciones como el sindrome hepato
pulmonar, sino que existe ademas un incremento en la
mortalidad en la adolescencia y juventud. En la
actualidad se ha producido un cambio en la actitud para
manejar la HTP debido fundamentalmente a que las
cifras indican que la letalidad y el riesgo inherentes a
resangrado y al tratamiento conservador son altos, a
que alrededor de un 10 % de los pacientes adquiere el
virus de la hepatitis B durante las transfusiones
repetidas, al desarrollo de modernas técnicas de
tratamiento endoscopico y médico aun en pacientes
pequenos y de que los reportes aseguran buen
prondstico y mantenimiento a largo plazo de las
anastomosis derivativas hechas con técnicas avanzadas
de microcirugia para venas de muy escaso calibre en
pacientes menores de 4 afios y ayudados de
heparinizacién. El tratamiento quirdrgico realizado
correctamente en pacientes escogidos seglun los
protocolos actuales de manejo de la enfermedad es el
método mas eficaz para disminuir la presion portal
definitivamente y puede ser realizado en mas del 88 %
de los pacientes incluso menores de 2 anos con una
mortalidad electiva cercana a 0 %. La HTP extrahepatica
se presenta en pacientes entre 2 y 4 afios. La posibilidad
de —shunt|| en el nifio ha sido demostrada por Maksond
y Mies Bismuth, Franco Alagille y Orloff. Mitra reportd
una amplia serie con —shunt| espleno-renal latero-
lateral, sin esplenectomia con 87 % de permeabilidad.
Considerando que en la mayoria de los nifios con HTP el
obstaculo es infrahepatico y tienen en esencia una
funcion hepatica normal (categoria A de Child; ver Anexo
3) es de esperar buenos resultados con la
descompresion portal por procedimientos derivativos. Ni
la talla ni la edad deben ser considerados factores
limitantes absolutos.

Desde hace algunos afios, cirujanos pediatricos,
hematologos, gastroenterdlogos e intensivistas se
enfrentan con la problematica que plantean estos
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pacientes en nuestro pais. La mayoria de nifos con HTP
en muchos de los servicios son tratados paliativamente
con medidas médicas que tratan las consecuencias y no
la causa de la enfermedad. De ello derivan multiples
problemas cientificos, fundamentalmente la falta de un
protocolo que sistematice la profilaxis, el diagndstico vy el
tratamiento.

Etiologia de la Hipertension portal

La HTP puede ocurrir por obstruccién del flujo venoso
normal en la vena porta (VP), incremento de Ia
resistencia vascular intrahepatica u obstruccion del flujo
venoso hepatico. Finalmente, resulta de una interaccion
dindmica entre el incremento del flujo sanguineo vy la
resistencia vascular portal. Anatdmicamente las causas
de HTP se han dividido para su estudio en tres grandes
grupos dependiendo de su localizacién con respecto al
parénquima hepatico: prehepatica, intrahepatica vy
poshepatica; ellos a su vez, tomando como referencia la
sinusoide hepatica, vinculo de unidn entre un sistema
venoso Yy otro, en dos tipos: presinusoidal y
possinusoidal. Esta clasificacion tiene implicacién clinica
pues el estado y la evolucion del paciente dependeran
directamente de que exista o no un dafo hepatico de
base.

1. HTP prehepatica (resinusocidal).

1.1. Por aumento del flujo sanguineo como
en las fistulas arteriovenosas entre la
arteria hepatica o esplénica y la VP, ya
sean  traumdticas, congenitas o©
aneurismaticas. Menos frecuentemente
por grandes esplencmegalias como en
las enfermedades hematoldgicas.

1.2. Por aumento de la resistencia:

1.2.1. Trombosis de la vena esplénica

(Sindrome de Banti, 1883].
1.2.2. Obstruccidn de la VP.
1.2.2.1. Trombdtica.

1.2.2.1.1. Cateterismo
umbilical.

1.2.2.1.2.
1.2.2.1.3.

Onfalitis perinatal.

Deshidratacion
severa.

Infeccioneas
intraabdominales
(apendicitis  aguda,
peritonitis primaria).
Infecciones
sistémicas
neonatales.

1.2.2.1.4.

1.2.2.1.5.

Enfermedad
inflamatoria intestinal
(asociada a estado
de
hipercoagulabilidad).

1.2.2.1.6.
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2.

1.2.2.1.7. Infeccion del arbol
biliar.

1.2.2.1.8. Colangitis
esclerosante
primaria.

1.2.2.1.9. Estados de
hipercoagulabilidad
(déficits de proteinas
CyS).

La trombosis portal puede ir

acompaiada o no de

transformacion  cavernomatosa,

que no es mas que la formacion

de canales venosos colaterales

al trombo que lo recanalizan vy

mantienen el flujo al higado.

1.2.2.2. No trombdtica.

1.2.2.2.1. Malformaciones
congenitas de la WP
(agenesia,
estenosis).

1.2.2.2.2. Compresion
extrinseca de la VP.

HTP intrahepatica (incremento intrahepatico
de la resistencia vascular portal).
2.1. Presinusoidal.
2.1.1, Equistosomiasis
2.1.2. Fibrosis hepatica congénita
2.1.3. Fibrosis portal no cirrética
2.1.4. Microhamartomatosis hepatica
2.1.5. Fibrosis quistica
2.2. Postsinuscidal:
2.2.1. Cirrosis hepatica.

2.2.1.1. Atresia de wias biliares no
tratada por
portoenterostomia  (cirrosis
biliar). Causa mas frecuente
de HTP en pediatria.

2.2.1.2. Otras enfermedades de las
vias  biliares como  las
anomalias  quisticas  del

colédoco, la colangitis
esclerosante ¥ el sindrome
de Alzagille.

2.2.1.3. Enfermedades metabdlicas
como el déficit de alfa-1
antritipsina, enfermedad de
Wilson, enfermedad por
depdsito de glucogeno tipo
IV, intolerancia hereditaria a
|z fructosa, galactosemia).
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2.2.1.4. Cirrosis postnecrdtica
(hepatitis viral aguda,
hepatitis viral cronica,

hepatitis cronica activa).
2.2.2. Tumores hepaticos.

2.2.3. Enfermedad hepatica
venoclusiva.

2.2.4, Esclerosis hepatoportal.

2.2.5. Hepatotoxicidad (metrothexate,
nutricion parenteral).

HTP posthepatica (postsinusoidal).

Raras en nifios. Es conocida la asociacion de la obs-
truccion de venas suprahepaticas al uso de contra-
ceptivos orales. En poblacién asiatica se encuentran
con frecuencia tabiques o diafragmas intraluminales.
Es rara en Europa y Norteamérica, y mas frecuente
en América Central y del Sur.

3.1. Obstruccion de las venas hepaticas o

suprahepaticas conocida COomo
sindrome de Budd y Chiari secundaria
a:

3.1.1. Trombosis.
3.1.2. Valvulas o diafragmas.

3.1.3. Compresion extrinseca.
(tumores, quistes, abscesos,
pericarditis constrictiva e

insuficiencia cardiaca congestiva).
3.1.4. Infecciones.
3.1.5. Traumatismos.
3.1.6. Estados de hipercoagulabilidad.
3.1.7. Idiopatica.

3.1.8. Enfermedad venoclusiva
hepatica.

Examenes complementarios

o N

12.
13.

14.
15.
16.

Estudios hematoldgicos convencionales.
Coagulograma.

Perfil hepatorrenal.

Determinacion de antigenos de hepatitis.

. Ecografia abdominal, preferentemente Doppler.
. Esplenoportografia percutanea con manometria.(en

casos muy especificos)

Ecocardiograma.

Estudio neuroldgico: electroencefalograma / poten-
ciales evocados.

Resonancia magnética contrastada.

Tomografia axial contrastada.

Ecografia doppler transcraneal (estudio de la circula-
cion cerebral).

. Endoscopia del tracto digestivo superior.
18.

Biopsia hepatica. En casos especificos.
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