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RESUMEN

Se realiza un analisis teérico de novedades en materia de etiologia, fisiopatologia,
diagndstico y tratamiento de la hipertension portal prehepatica, considerando la
existencia de una poblaciéon de riesgo para establecer las bases de una nueva
concepcion sobre la enfermedad en los nifios cubanos. Para ello se aplican los
métodos histérico, légico y sistémico, y se analizan criticamente los elementos
revisados. El andlisis tedrico revela la existencia de una categoria de pacientes de
riesgo, el caracter deletéreo y sistémico de la enfermedad y la necesidad de utilizar
tratamientos multimodales. Se aporta una nueva clasificacién en base a la cual sera
posible individualizar el diagndstico y el tratamiento, y crear una estrategia de
enfrentamiento diferente.
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ABSTRACT

A theoretical analysis of the state of the art concerning etiology, pathophysiology,
diagnosis and treatment of pre-hepatic portal high blood pressure considering the
existence of risk population to establish the basis of a new conception on the
disease in Cuban children. Thus, the historical, logical and systemic methods are
applied analyzing in a critical way the reviewed elements. The theoretical analysis
reveals the existence of a risk patients category, the deleterious and systemic
character of this entity and the need to use multimode treatments. It is offered a
new classification based on which will be possible to individualize the diagnosis and
the treatment and to create a different confrontation strategy.

Key words: Pre-hepatic portal high blood pressure, umbilical catheterization.

INTRODUCCION

La hipertension portal (HTP) en los nifios es una entidad particularmente
desafiante.! Debido a la naturaleza previamente intratable de las enfermedades
hepaticas terminales en la infancia, la mayoria de las series iniciales sobre HTP
pediatrica reportaron la obstruccion prehepatica méas que las enfermedades
hepéaticas intrinsecas como causa mas frecuente a esta edad. Sin embargo, el
conocimiento del espectro clinico de las afecciones que producen HTP y sus
consecuencias ha hecho evolucionar muchos conceptos sobre esta entidad.
Actualmente se considera que las causas hepaticas representan mas del 50 %
dadas fundamentalmente por atresia de vias biliares o trastornos metabdlicos que
involucran al higado.*™

Las causas prehepaticas, aunque solo representan entre un 25 a 40 %, son casi
exclusivas de la infancia; alrededor de un tercio de ellas son ocasionadas por
trombosis portal (TP),®’ un trastorno poco habitual que con frecuencia tiene su
origen en la canalizacion umbilical y onfalitis neonatal.® Recientemente han sido
descubiertos factores de riesgo trombdtico asociados, en estados de
hipercoagulabilidad y defectos genéticos protrombéticos® como la mutacion del
factor V de Leiden, la mutaciéon G20210A del gen de la protrombina, el déficit de
proteina C y S y de antitrombina ATT3.%81°

Menos frecuente es la TP postrasplante que puede ocurrir tanto con injertos
reducidos como de gran tamafo.'*? En general se reconoce de forma cada vez
mas importante la combinacion de factores locales y sistémicos en su desarrollo.*®

La colocaciéon de un catéter venoso en la luz de la vena umbilical para exanguino-
transfusién o reposicion de liquidos'* en la etapa neonatal, puede resultar en lesién
endotelial quimica o mecéanica y trombosis de la pared de este vaso,'*'® si se asocia
a factores como la mala técnica en el procedimiento, infeccién local, infusiéon de
soluciones hiperténicas.*”*°
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En paises en vias de desarrollo o con recursos limitados, este cateterismo se
practica de forma extendida en detrimento de otras vias técnicamente mas
avanzadas y complejas o mas costosas, para lograr el acceso venoso rapido en
recién nacidos en estado critico, lo que genera una alta incidencia de TP y en
correspondencia con ello y unido a los altos indices de supervivencia que se
alcanzan actualmente en afecciones graves del recién nacido, una alta morbilidad
por HTP prehepatica en los pacientes cateterizados, en los que también se reportan
importantes indices de mortalidad por complicaciones.?° O sea, las propias acciones
sanitarias en aras de preservar la salud neonatal, dejan como secuela un riesgo
adquirido de padecer una enfermedad crénica, de dificil tratamiento y sombrio
prondstico.

El grado de conocimiento sobre la HTP en pediatria ha ido atravesando distintas
etapas en intima relacion con la evoluciéon de las modalidades de diagnostico y
tratamiento, segun éstas han ido surgiendo y desarrollandose, y ello ha tenido un
impacto notable sobre la historia natural de la enfermedad y las estrategias para su
tratamiento.

En Cuba la forma de afrontar la afeccién en nifios ha estado dirigida
fundamentalmente al enfrentamiento de los episodios agudos de sangrado digestivo
alto (SDA) y al tratamiento sintomatico de las restantes fuentes de morbilidad del
sindrome, como el hiperesplenismo y la ascitis, empleando modalidades paliativas
sin tener en cuenta la necesidad de manejar la afeccion desde forma sistémica e
incluir entre los pacientes a evaluar aquellos con un riesgo potencial de padecerla.

Método

Las principales variaciones han ocurrido en el campo de la etiologia, fisiopatologia,
diagnostico y tratamiento de la enfermedad, y se considera la existencia de una
poblacién de riesgo por el antecedente del cateterismo umbilical en Cuba, se utiliza
un enfoque histérico-l6gico y sistémico, y desde un punto de vista critico se
analizan en la presente revision.

Particularidades etioldégicas en Cuba

En la poblacién infantil cubana la etiologia prehepatica de la HTP secundaria a TP
poscateterismo muestra un franco predominio sobre las causas hepéticas.?°?. Este
hecho parece estar en relacidon con el uso excesivo del cateterismo umbilical en el
periodo neonatal y ha producido una inversiéon de la relacidon entre las causas
prehepaticas y hepaticas de la HTP.

Una fuerte tradicion en la utilizacién de este cateterismo prevalece en los servicios
de cuidados neonatales del pais, pues a pesar de recomendaciones para su uso
limitado, el caracter dinamico de los cuidados neonatales ha traido como resultado
un incremento en su uso.

Una poblacién infantil ya cateterizada, de cuantia no despreciable®* en todo el pais,
requerira en los préximos afios un seguimiento especifico para el diagndstico
oportuno de la HTP. El reconocimiento de que existe esta poblacién de riesgo,
teniendo en cuenta estas particularidades etiolégicas, aporta un nuevo concepto en
HTP pediatrica que describe el riesgo de padecer la enfermedad: una nueva
categoria denominada paciente de riesgo cuyo establecimiento como grupo dentro
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de la clasificacion de hipertensos portales prehepaticos que aqui se propone,
constituye la piedra angular del diagnéstico precoz de la enfermedad.

EVOLUCION Y CONSECUENCIAS FISIOPATOLOGICAS DE LA
OBSTRUCCION PREHEPATICA PEDIATRICA

A pesar de que la obstrucciéon portal prehepatica es reconocida desde hace siglos y
de lo habitual de su presentacién en la practica médica pediatrica, los mas
trascendentes avances en su interpretacion fisiopatoldgica han ocurrido en los
ultimos 15 afios, a merced del desarrollo vertiginoso de novedades tecnolégicas que
han influido también en la manera de diagnosticar y tratar la enfermedad y que han
permitido una comprensién mas racional de sus causas.

Una vez reconocida la instauracion de la HTP como sindrome, el principal paso de
avance es reconocer que las modificaciones fisicas y hemodinamicas no ocurren
exactamente en el sitio de obstruccién sino en el territorio que abarca la circulacion
esplacnica.?® Este concepto explica la aparicion de circulacién colateral, congestion
visceral y redistribucion cardiovascular, esplenomegalia e hiperesplenismo, ascitis,
encefalopatia portosistémica, hipertension portopulmonar, gastropatia y biliopatia
portales, que originan numerosos eventos de traduccion clinica y pronéstico
desfavorables en contraposicion a las premisas inicialmente planteadas sobre la
focalizacion del fendmeno obstructivo al circuito portal prehepatico, sin repercusion
sistémica ni lesidon hepatica, como veremos a continuacion.

Circulacién colateral

Como consecuencia de la obstrucciéon portal se produce un incremento de la
resistencia vascular que reduce el paso efectivo de la sangre a través del higado y
propicia la formacién de vias alternativas para la fuga de este volumen retenido, lo
cual da lugar a la circulacion colateral.?® Su aparicion trae como consecuencia el
paso de sangre portal a la circulacién general, y contribuye a la apariciéon de otras
complicaciones como la encefalopatia portosistémica, la hipertension portopulmonar
y el compromiso de la inmunidad celular con aumento de las infecciones.?” Se ha
demostrado que en estadios avanzados, hasta el 90 % del flujo portal puede
circular a través del sistema de colaterales.?® Aunque el volumen de sangre que
llevan estas colaterales es a veces muy elevado, nunca logra aliviar la hipertension
debido a que el estimulo para el desarrollo de estas colaterales es la hipertension
en si.

Congestioén esplacnica y redistribucién cardiovascular

El flujo esplacnico aumentado se acompara de vasodilatacion sistémica, con
incremento del indice cardiaco e hipervolemia, lo que condiciona también un
incremento de la presion portal®®2°y una inversion de la corriente y del flujo
coronario-portal, con el consiguiente trastorno hemodinamico.®® Ello conduce a un
descenso de la tension arterial media y como compensacion la expansion del
volumen plasmatico, estado conocido como circulacion hiperdindmica, caracterizado
por aumento en el gasto cardiaco, disminucién de la presidn arterial e hipervolemia.
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Esplenomegalia e hiperesplenismo

El aumento de la presion del eje venoso portal condiciona una estasis venosa y
congestion esplénica pasiva. Ello puede llevar a un hiperesplenismo, con aumento
de todas las funciones del bazo y en consecuencia anemia, leucopenia y
trombopenia.®*

Hipertension portopulmonar

La obstruccion portal afecta el pulmon. El espectro varia desde el sindrome hepato-
pulmonar, hasta la hipertensién portopulmonar, en la cual la resistencia vascular
esta elevada.®**® En la patogenia del sindrome parece implicada la falta de
aclaracion hepatica de factores humorales, que indica que agentes vasoactivos
originados en el higado controlan circulacién pulmonar.®?3** En los nifios con HTP
prehepatica la presencia de dilatacion vascular intrapulmonar debe hacer sospechar
un flujo

hepatico anormal o el desarrollo de comunicaciones portosistémicas, incluso con
una funcién hepética conservada.

Encefalopatia portosistémica

La obstruccion portal puede llevar a trastornos neurocognitivos similares a la
encefalopatia portosistémica (EPS) vista en afecciones hepaticas crénicas y cirrosis.
Las funciones mas afectadas son las relacionadas con la habilidad cognoscitiva
como la atencién, velocidad de procesamiento de informacién y memoria a corto
plazo.®*3® Esta encefalopatia puede aparecer bien definida o en una forma
subaguda que puede pasar inadvertida.

Gastropatia portal hipertensiva

La gastropatia secundaria a HTP es una entidad clinica, endoscoépica e
histol6gicamente reconocida. Se presenta en el 65 % de los pacientes,
generalmente de forma leve, aunque un 25 % padece una forma grave.?’ Multiples
investigaciones han demostrado que la prevalencia de gastropatia portal
hipertensiva (GPH) y el riesgo de sangrado aumentan después de la erradicacion de
varices esofagicas por endoscépica.*®** Las alteraciones hemodinamicas de la HTP
disminuyen de la luz vascular de la microcirculaciéon gastrica y llevan a la formacién
de cortocircuitos arteriovenosos lo que la hace susceptible a los agentes agresores
y favorece el sangrado.

Biliopatia portal hipertensiva

En 1965 Gibson y colaboradores fueron los primeros en informar la relaciéon entre
trombosis venosa portal extrahepética y obstruccion biliar.*? Desde entonces, varios
casos de ictericia debido a obstruccién del conducto biliar comdn por cavernoma de
la vena porta han sido descritos con el término biliopatia portal hipertensiva (BPH)
en los pacientes con HTP.*? Su alta frecuencia esta relacionada con el desarrollo de
colaterales de larga evolucion en la regién biliar.*®
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Alteraciones de la coagulacion

La obstruccién portal extrahepatica se asocia a la circulacién de agentes anormales
de la coagulaciéon, como consecuencia de la deprivacion del flujo hepatico portal.
Esta disminucion del flujo afecta la sintesis hepatica de varias proteinas
hemostéticas requeridas para la formacién de sustancias pro y anticoagulantes que
son esenciales para mantener las concentraciones plasmaticas de los factores de la
coagulacién.**

EL MITO DE LA AUTODERIVACION, FALSO PARADIGMA DE
BENIGNIDAD

Historicamente la manera de asumir esta afeccidon en los nifios estuvo determinada
por el planteamiento de que la obstruccién prehepatica, considerada la mas
frecuente, era de evolucion benigna debido a la conservaciéon del funcionamiento
hepético y la aparicién de una via de escape al obstaculo portal a través de vasos
colaterales o autoderivaciones, lo cual se entendia como una evolucion natural
hacia la curacién espontanea sin repercusion sistémica e implicaba que se
requirieran sélo medidas temporales de tratamiento.*

Sin embargo, considerando las profundas alteraciones en la hemodinamica
esplacnica planteadas hasta aqui y considerando que la circulacion de la sangre
portal por vasos colaterales tiene efectos deletéreos a diversos niveles, puede
entenderse por qué el paradigma de que los hipertensos portales se «autoderivan»
a mayor edad es parcial y fatidicamente falso: los pacientes si se autoderivan, pero
esas derivaciones implican graves complicaciones a nivel pulmonar y la circulaciéon
cerebral, redistribucidon e hiperdinamia circulatoria, ascitis, hiperesplenismo,
alteraciones de la circulacién gastrica, biliar y de la coagulacién, todo ello sin
quedar exentos por demas de sufrir un SDA masivo en la adolescencia y la
juventud.

La aplicacion del enfoque sistémico permite a los autores entender el fendmeno
como un todo, mas alla de una simple obstruccién local y plantear la necesidad de
una vision integradora para abordar la enfermedad en lugar del manejo
independiente por diferentes especialidades médicas aplicado hasta la fecha, en
aras de tratar al paciente de manera integral.

PRINCIPALES TENDENCIAS HISTORICAS, EVOLUCION Y
ESTADO ACTUAL DE LAS MODALIDADES DE DIAGNOSTICO Y
TRATAMIENTO: CRISIS DE OTROS PARADIGMAS

La conducta diagnoéstica y terapéutica ante la HTP prehepatica ha atravesado por
diferentes etapas a lo largo del ultimo siglo, en intima relacién con los avances
tecnoldgicos logrados en este campo. Un analisis critico de las modalidades
utilizadas para el enfrentamiento de la enfermedad, con énfasis en su evoluciéon
histérica y las tendencias de su desarrollo, aplicando una visién sistémica, permiti6
evaluar su aplicacion en la poblacién infantil cubana afectada.?4%1:28
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Principales tendencias de las modalidades de diagndstico

El caracter intrinsecamente crénico de la obstruccién portal hace que la afeccién
llegue a requerir atenciéon médica tardiamente, por alguna de sus complicaciones. El
diagndstico puede establecerse a través de procedimientos no invasivos aunque la
determinacién de la causa y la gravedad del trastorno hemodindmico suelen
requerir de técnicas mas agresivas, las cuales aunque estén disponibles se deben
usar de forma individualizada y racional en pacientes bien seleccionados tratando
de obtener abundante informaciéon con un minimo de invasividad.

La evaluacion del eje venoso portal es la piedra angular del diagndstico pues
determinar la ubicacién de la obstruccion prehepatica tiene influencia notable sobre
la terapéutica.®®

Esplenoportografia (EPG). Inicialmente el acceso al arbol portal se realizé por
técnicas invasivas, entre las cuales la EPG por puncién esplénica ofrecié una imagen
bien definida del eje venoso espleno-portal. En la actualidad esta técnica es cada
vez menos utilizada por el riesgo de lesién esplénica y ha sido sustituida por otras
menos invasivas y de mayor fidelidad como la portografia arterial en fase venosa y
la angiografia esplénica.

Mapeo vascular con técnicas digitales. Las técnicas antes mencionadas, realizadas
actualmente con sustraccion digital (portografia arterial computarizada o angioTAC
y angiorresonancia magnética) brindan una imagen de altisima calidad y permiten
disminuir los requerimientos de contraste.*® Estas técnicas son recomendadas con
fuerza, especialmente en los nifios por su baja invasividad, aunque la poca
accesibilidad limita su utilizaciéon rutinaria en escenarios de recursos limitados.

Ecografia Doppler. Una modalidad imaginolégica excelente y no invasiva muy usada
para la evaluacién del eje espleno-portal, inocua, de bajo costo y alta seguridad
diagnostica, proporciona una informacion cualitativa solida y reproducible de
indiscutible valor diagnéstico.*® Su utilizacién no puede ser sustituida por el estudio
convencional, si bien este ultimo puede ser Gtil en el diagnéstico precoz en
pacientes con antecedentes de cateterismo.

Demostracion de colaterales. La evaluacion de las colaterales debe dirigirse a la
demostracién de las varices en el es6fago. Inicialmente se usé el esofagograma de
bario, pero en la actualidad se realiza mediante endoscopia digestiva alta, la cual
ofrece informacion sobre la presencia, tamarfio, grado de tortuosidad y extension
proximal de las varices esofagicas, parametros importantes en la prediccion del
SDA. También es de utilidad en la demostracién de la GPH y de varices gastricas y
duodenales.*®

Gradiente de presion portal. Finalmente, la HTP debe confirmarse por mediciéon del
gradiente de presién portal, resultante de la diferencia entre la presién de la vena
cava inferior y la portal medida a nivel de la vena mesentérica.”” Este
procedimiento se hace actualmente durante el acto operatorio y es util para
comprobar la eficacia de la derivacion quirdrgica.

Como hemos visto, las modalidades de diagnéstico estan basadas en el uso de la
tecnologia digital y los avances endoscopicos, no siempre disponibles en paises en
desarrollo. Ello implica la necesidad de adaptar técnicas menos modernas a
variantes tecnolégicas actuales de donde surge la necesidad de un programa
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integrado que favorezca la colaboraciéon multidisciplinaria y multicéntrica en la
atenciéon médica de estos pacientes.

Evolucién de las modalidades de tratamiento

Desde que la HTP se describiera en 1898, el arsenal terapéutico para enfrentarla ha
atravesado varias etapas; las tendencias parecen variar de forma ciclica desde la
cirugia en los inicios, hasta procedimientos endoscépicos y endovasculares en la era
actual, incluyendo nuevas y complejas intervenciones quirurgicas.

Tratamiento quirdrgico en los inicios. Un amplio espectro de opciones quirurgicas ha
estado disponible para la HTP.*’ En pediatria la funcién de las derivaciones fue
controversial desde el inicio por el pequefio grosor de los vasos, un paradigma que
ha sido derrumbado por el desarrollo de la microcirugia y la cirugia vascular.*

Tratamiento farmacolégico. Los betabloqueadores han sido ampliamente utilizados
bajo el precepto del caracter transitorio de los efectos de la obstrucciéon portal, para
disminuir temporalmente la presiéon mientras el desarrollo de colaterales aliviaria la
hipertension con el paso de los afios. Sin embargo, la demostracion de
complicaciones a largo plazo y su caréacter paliativo ha hecho reconsiderar esta
postura conservadora.*®4°

Tratamiento endoscopico. La escleroterapia endoscopica de las varices ha sido
considerada primera linea de tratamiento, con una efectividad mayor del 85 %. Sin
embargo tiene un indice de recurrencia mayor del 50 % dado su caracter paliativo.
Una alternativa razonable a ella es la ligadura endoscépica de las varices.*°

De vuelta al tratamiento quirdrgico. Los afios noventa marcaron un «rescate
quirudrgico» basado en el mantenimiento a largo plazo de las derivaciones realizadas
con microcirugia para vasos de escaso calibre; ello ha restablecido la necesidad de
cirugia como una variante de mucha aceptacion actual en los nifios.* El empleo de
variantes técnicas mas fisiolégicas como la derivacidn meso-portal de Rex, que
mantiene el flujo hepatépeta a través del propio sistema, constituye un
refinamiento del abordaje quirtirgico de la HTP en los nifios.*’

En resumen, la principal caracteristica de las modalidades de tratamiento de la HTP
es su tendencia a tratar las consecuencias de la enfermedad y que ninguna de ellas
pueda aplicarse de forma global. Esto hace obvio la necesidad de establecer
estrategias que puedan individualizarse segun la necesidad determinada en cada
paciente.

Para ello, en opinién de los autores, los pacientes pueden ser clasificados en 4
categorias de acuerdo con caracteristicas clinicas y hemodinamicas (cuadro), en
correspondencia con el grado de repercusién de la obstruccion portal. La principal
diferencia entre ellos es su historia natural, comportamiento clinico y prondstico; su
establecimiento es importante para la seleccion de las modalidades diagnésticas
para aplicar asi como de la terapéutica, por lo que debera ser complementada con
un protocolo de acciones para el tratamiento por grupos. De esta clasificacion,
adaptada a las particularidades de la enfermedad en Cuba, no existen antecedentes
en la literatura.
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Cuadro. Clasificacion de la hipertension portal prehepatica pediatrica

Grupo Caracteristicas
I. Pacientes de Riesgo. Por el antecedentes de cateterismo umbilical.
1. Pacientes enfermos sin Clinicamente padecen la enfermedad en una
episodios de SDA. etapa inicial sin haber presentado el primer

episodio de SDA ni desarrollo aparente de otras
complicaciones.

I11. Pacientes enfermos con uno Pacientes en una etapa mas avanzada de la

0 mas episodios de SDA. enfermedad después del primer episodio de
SDA y donde ya son demostrables las
alteraciones hemodinamicas y las colaterales.

IV. Pacientes con SDA agudo. Pacientes de otros grupos en el momento del
SDA agudo.

CONCLUSIONES

El andlisis tedrico y sistémico de la HTP en los nifios revela hasta aqui argumentos
tedricos que evidencian su tendencia natural a producir efectos deletéreos en
diversos sistemas organicos, lejos de reducirse a efectos locales obstructivos
supuestamente superables de forma natural y en contraposicion a arraigados
conceptos sobre su curso benigno, tradicionalmente muy socorridos para sustentar
un tratamiento temporal de caracter paliativo.

Este enfoque hace notar también que aunque se aplican varias modalidades de
diagndstico y tratamiento, ninguna es aplicable aisladamente o soluciona de forma
absoluta las alteraciones multisistémicas y progresivas que caracterizan la
enfermedad.

Estos dos elementos se unen particularmente en Cuba a la existencia del riesgo que
hemos demostrado y a la falta de una estrategia integradora que tome en cuenta
estas particularidades y admita la necesidad de un tratamiento multimodal y de
crear una forma de enfrentamiento diferente, para lo cual se considera la necesidad
de establecer una forma de agrupar a los pacientes mediante una nueva
clasificacion cientificamente argumentada, sobre cuya base sea posible
individualizar el diagnéstico y la terapéutica y lograr mejores resultados a largo
plazo en el tratamiento de estos pacientes.
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