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1. Concepto de hipertension portal

La hipertensién portal se define como el incremento de la presion hidrostatica en
el interior del sistema venoso portal. Este incremento determina que el gradiente
de presion entre la vena porta y la vena cava, es decir, el gradiente de presion
portal (GPP), se eleve por encima del intervalo normal (2 - 5 mmHg.) (Bosch-
Genover, 2000).

El aumento sostenido de la presion portal ocasiona el desarrollo de circulacién
colateral que deriva una parte del flujo sanguineo portal a la circulacidén sistémica
sin pasar por el higado. Se configura asi un sindrome clinico cuyas
complicaciones (hemorragia digestiva por varices esofagicas, encefalopatia
hepatica, ascitis, peritonitis bacteriana espontanea e insuficiencia renal) causan

una elevada mortalidad.

2. Sistema venoso portal y formacion de colaterales portosistémicas

El higado es el Unico 6rgano de la cavidad abdominal que cuenta con dos
sistemas de irrigacion: la arteria hepatica y la vena porta. La sangre procedente
de ambos sistemas se mezcla libremente en los sinusoides hepaticos (Campra,
1988). En condiciones fisioldgicas el flujo sanguineo del higado es de alrededor
de 1.500 mL/min, lo que supone aproximadamente el 25% del gasto cardiaco; la
arteria hepatica aporta 500 mL/min y la vena porta los restantes 1000 mL/min.
La arteria hepatica procede del tronco celiaco. En el interior del higado sufre
ramificaciones sucesivas; las ramificaciones terciarias transcurren por los tractos
portales, dando lugar a un plexo capilar, que irriga los ductulos biliares, y
termina en pequefas ramas que conducen la sangre arterial a los sinusoides.

La vena porta, cuya saturacidn de oxigeno es superior a la de otros sistemas

venosos, se forma a partir de la uniéon de la vena esplénica y de la vena
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mesentérica. La vena porta conduce hacia el higado la sangre proveniente del
bazo, el pancreas, el estdmago, el duodeno, el intestino y el mesenterio; 4/5
partes del flujo sanguineo de la vena porta se originan en el intestino y en el
estomago (Okudaira, 1991). Una vez dentro del higado, la vena porta se divide
en dos ramas que van a irrigar los Iébulos hepaticos derecho e izquierdo. Estos
dos grandes troncos dan lugar a ramificaciones menores que circulan por el
tracto portal junto con las ramas de la arteria hepatica y los conductos biliares.
Desde ahi, estas ramas van a irrigar los sinusoides (Jones, 1990).

Los sinusoides (Brouwer, 1988) son capilares formados por una capa discontinua,
fenestrada, de células endoteliales y células de Kupffer, separados de los
hepatocitos por el espacio de Disse, donde se efectian los intercambios
metabdlicos. Los sinusoides, por sus caracteristicas morfoldgicas, presentan una
permeabilidad elevada, incluso para sustancias de elevado peso molecular
(Gannon, 1989).

La sangre sinusoidal, tras perfundir a los hepatocitos, se dirige hacia las venas
hepaticas terminales o venas centrolobulillares; éstas confluyen en las venas
suprahepaticas, que a su vez desembocan en la vena cava inferior (VCI), cerca
del diafragma (Campra, 1988; Okudaira, 1991). Habitualmente se distinguen
tres venas suprahepaticas principales (derecha, media e izquierda).

Cuando existe hipertension portal, una proporcion sustancial del flujo portal no
llega al higado puesto que se deriva a la circulacidon sistémica a través de una
extensa red de colaterales. La circulacidon colateral se forma fundamentalmente
por la dilatacidn de comunicaciones portosistémicas preexistentes (canales
embrionarios), que funcionalmente estan cerradas (Spence, 1984). Si bien
existen evidencias recientes que sugieren un papel importante de los

mecanismos de angiogénesis (Sieber, 2001).
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Los sistemas anastomoticos entre el territorio portal y el de la vena cava son
esencialmente cuatro (Bosch, 1989; Okuda, 1991): a) el pediculo portocava
superior, formado por colaterales ascendentes que a partir de la vena coronaria
estomaquica y de las venas gastricas cortas originan las varices esofagicas y
drenan mayoritariamente en la vena acigos; b) el pediculo portocava inferior,
formado por colaterales descendentes que, a través de la vena mesentérica
inferior y del plexo hemorroidal, drenan en la VCI; c) el pediculo posterior,
también denominado sistema de Retzius, formado por colaterales posteriores
que, a través de venas retroperitoneales drenan en las venas renales y en la
VCI; y d) el derivado de los remanentes de la circulacidn fetal (venas umbilicales
y paraumbilicales, canal de Arancio), que comunican la rama izquierda de la vena
porta con el sistema de la VCI. La aparicién de un tipo u otro de circulacion

colateral depende basicamente de factores constitucionales.

3. Fisiopatologia de la hipertension portal.

En todo sistema vascular, el gradiente de presién (AP) entre los dos extremos de
un vaso depende de la magnitud del flujo (Q) que lo atraviesa y de la resistencia
(R) que opone a su paso (Guyton, 1986); su valor se puede calcular mediante el
producto de estos dos valores (Ley de Ohm):

AP =Q xR

En la circulacion portal el gradiente de presidn se establece entre la vena porta y
la VCI, Q es el flujo sanguineo portal y R la suma de la resistencia ejercida por la
vena porta, las vénulas portales intrahepaticas, los sinusoides, las venas
centrolobulillares y las venas suprahepaticas.

3.1. Mecanismos fisiopatologicos implicados en la hipertension portal
Teniendo en cuenta la ley de Ohm, el incremento del GPP se puede originar tanto

por un aumento del aflujo sanguineo portal como por un aumento de resistencias
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en el sistema venoso hepatico. Sin embargo, el higado sano tiene una gran
capacidad para acomodar el aumento de flujo y se ha comprobado como grandes
cambios en el aflujo hepatico ocasionan minimas variaciones del GPP. Son
excepcionales, por tanto, las situaciones en que un aumento aislado del flujo
(como ocurre cuando existe una fistula arterio-portal) provoca hipertension
portal.

En la gran mayoria de casos, el aumento de resistencia constituye el fendmeno
fisiopatolégico primario de la hipertensién portal. Este incremento, que puede
tener un origen prehepatico, intrahepatico o posthepatico, se sigue de un
aumento del aflujo portal que contribuye en gran medida al desarrollo y al

mantenimiento de la hipertension portal (figura 1).

Resistencia al flujo venoso:
pre-, intra-, o post-hepatica

\

Hipertension portal

+ ﬁ Aflujo portal

Vasodilatacion esplacnica y sistémica

v

. . . Activacion de sistemas
Hipovolemia efectiva vasoactivos (AG, ADH, NE)

Figura 1: Mecanismos fisiopatolégicos que originan la hipertension
portal. AG: angiotensina; ADH: hormona antidiurética, NE: noradrenalina.
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El aumento del aflujo es secundario a una marcada vasodilatacién esplacnica,
debida a una liberacién excesiva de vasodilatadores enddgenos principalmente de
origen endotelial, pero también neuronal y humoral (Pizcueta, 1992a; Pizcueta,
1992b; Fernandez, 1996; Bendsten, 1991; Albillos, 1993). Se ha identificado al
oxido nitrico (NO) como el factor endotelial mas determinante en este fendmeno
(Wiest, 2002; Gupta, 1998), aunque también se ha comprobado que es posible
observar una vasodilatacién arteriolar en animales de experimentaciéon
genéticamente modificados para abolir la sintesis de NO (Iwakiri, 2002).
Finalmente, cabe considerar que en el sindrome de hipertensién portal
plenamente establecido existe una respuesta neurohumoral compensatoria a la
vasodilatacion esplacnica y sistémica, consistente en la hipersecrecién de
angiotensina, hormona antidiurética y norepinefrina, cuyos efectos principales
son la vasoconstriccion y la retencion hidrosalina. De esta forma, se establece
una situacion de hipervolemia (Genecin, 1990; Albillos, 1992), que conduce al
aumento del gasto cardiaco y de los flujos sanguineos regionales y que
contribuye al incremento de la presion portal aumentando el aflujo venoso.

El pleno desarrollo de esta circulacion hiperdindamica explica como la hipertensién
portal persiste, por el incremento del flujo esplacnico, a pesar del desarrollo de
una extensa red de vasos colaterales que pueden llegar a derivar el 80 % de la

sangre que llega al territorio portal.

3.2. Clasificacion fisiopatologica de la hipertension portal en relacion a la
localizacion del incremento de la resistencia.

Desde un punto de vista anatémico la hipertension portal se puede clasificar
(Groszman, 1982) en prehepatica, intrahepatica o posthepatica en funcion de la

localizacidon del aumento de resistencia respecto al higado. Y también se puede



Introduccion -11 -

clasificar desde el punto de vista hemodindmico en funcidn de la localizacion del

aumento de resistencia respecto al sinusoide hepatico (Figura 2).

Post-hepatica e Vena cava h

=== V. suprahepatica

> Postsinusoidal

'''''''''' Jcentrolobulillar

Intra-hepatica

Sinusoidal

....... Ramas intrahepaticas
de la v.porta

..... L= Vena porta > Presinusoidal
‘(= V. esplénica

Pre-hepatica

V. mesentérica _/

Rama de la
A. hepatica

Figura 2: Clasificacion fisiopatologica de la hipertension portal, segin la

localizacion del incremento de resistencia al flujo portal.

En la hipertensidn portal pre-hepatica las condiciones que suponen un obstaculo

al flujo esplacnico se localizan en el sistema venoso portal antes de su entrada
en el hilio hepatico. Por tanto, en todos los casos se trata de un aumento de
resistencia presinusoidal. Sus causas mas frecuentes son las malformaciones
portales y la trombosis esplenoportal, fundamentalmente secundaria a
enfermedades hematoldgicas que cursan con hipercoagulabilidad sanguinea o a

procesos inflamatorios intrabdominales.
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En la hipertensién portal intra-hepatica, que tiene una especial complejidad, el

aumento de la resistencia puede tener una localizacidn presinusoidal, sinusoidal o
postsinusoidal.

a) Hipertensién portal presinusoidal. Se origina por enfermedades que afectan a
las ramificaciones de la vena porta (vénulas portales), sin causar distorsion de la
circulacién de los sinusoides. El paradigma de este tipo de hipertensién portal es
la esquistosomiasis, una enfermedad practicamente inexistente en Europa
aunque globalmente sea una de las principales causas de hipertensién portal.
También pueden ocasionar hipertensidon portal presinusoidal las enfermedades
granulomatosas (sarcoidosis, tuberculosis y cirrosis biliar primaria en estadio
precoz). En nuestro medio el proceso mas habitual es la denominada
hipertensién portal idiopatica o esencial. Esta enfermedad se caracteriza por la
existencia de hipertension portal sin obstaculo en la circulacién portal y sin
patologia parenquimatosa hepatica; el estudio anatomo-patolégico Unicamente
pone de manifiesto pequefios cambios en los espacios porta, en los cuales se
observa, con frecuencia, una ligera fibrosis, circunstancia que justifica el nombre
de esclerosis hepatoportal con que también se designa a esta enfermedad.

b) Hipertensién portal sinusoidal. Es la forma mas frecuente de hipertension
portal, puesto que se observa en la cirrosis hepatica alcohdlica. Otras
enfermedades hepaticas, que no cursan con cirrosis, también pueden
determinarla: hepatitis alcohdlicas, hepatitis agudas graves, y algunas
hepatopatias inducidas por farmacos, como la intoxicacién por vitamina A.

c) Hipertensidn portal postsinusoidal. Se origina cuando la lesidon se localiza en
las vénulas hepaticas terminales, como en la enfermedad venooclusiva,
(obliteracion por fibrosis subendotelial de la vena centrolobulillar). Esta

enfermedad se observa cada vez con mayor frecuencia como resultado de la



Introduccion -13 -

utilizacién de irradiacién corporal total y de agentes alquilantes en el trasplante
de médula o6sea.

En la hipertensidn portal post-hepatica el aumento de la presidon portal se debe a

una obstruccion a la salida de la sangre del higado, produciéndose un cuadro
histoldgico de congestion pasiva. Las causas mas frecuentes son la insuficiencia
cardiaca congestiva, la pericarditis constrictiva y el sindrome de Budd-Chiari

(SBC).

3.3. Componente dinamico del incremento de la resistencia intrahepatica
Cabe considerar que en la cirrosis hepatica, que constituye la causa del 90 % de
los casos de hipertension portal en nuestro medio, el aumento de resistencia
vascular no se debe Unicamente a un componente mecanico, secundario a la
distorsiéon de la arquitectura hepatica, sino que en su génesis también interviene
un componente dinamico, activo, y por tanto, variable en el tiempo y modificable
farmacoldégicamente. Este aumento dinamico de la resistencia se produce por la
activacion de las células con capacidad contracti que componen la
microcirculacion hepatica: células estrelladas, miofibroblastos portales y septales
y vénulas portales. Las células estrelladas, que son los pericitos de los sinusoides
hepaticos, ejercen un papel especialmente importante ya que se transforman en
miofibroblastos con capacidad para vasoconstreiir a los sinusoides hepaticos
(Wiest, 2002).

El aumento dindmico de la resistencia intrahepatica se produce por un
desequilibrio entre los estimulos vasoconstrictores y vasodilatadores, dado que
éstos son incapaces de contrarrestar la influencia de los primeros. Se ha
demostrado que los vasoconstrictores enddgenos como la endotelina, el estimulo

alfa-adrenérgico, los leucotrienos, el tromboxano A, y la angiotensina II,
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presentan una actividad aumentada (Moller, 1995; Bosch, 1980; Arroyo, 1983;
Titos, 2000), mientras que estd disminuida la producciéon del vasodilatador
endotelial, el NO (Wiest, 2002; Gupta, 1998; Rockey, 1998). Esta disminucion en
la produccion de NO es el resultado de una disfuncion endotelial en la
microvasculatura hepatica (Gupta, 1998; Rockey, 1998) y podria tener ademas
otras implicaciones en la patogenia de las enfermedades crdénicas del parénquima
hepatico ya que se ha observado que participa en los fendmenos de fibrogénesis
y trombosis local (Wiest, 2002). Por otra parte, el papel del NO en la patogenia
de la hipertensién portal se ha reforzado tras los resultados obtenidos por una
novedosa area de investigacion terapéutica que tiene como objetivo aumentar el
NO intrahepatico actuando de forma exclusivamente local. En la actualidad se
pueden identificar dos lineas experimentales que han conseguido resultados
positivos: la primera consiste en la utilizacion de farmacos donantes de NO
especificos para su accidn local exclusiva en el higado (liver-specific NO donors)
(Moal, 2001), la segunda se dirige a aumentar la expresién y actividad de la
enzima NO-sintasa intrahepatica mediante su transferencia con técnicas de
terapia génica (Van de Casteele, 2002), o bien mediante su modificacidn post-

transduccional (Zafra C, 2004).

4. Consecuencias de la hipertensién portal.

La trascendencia del sindrome de hipertensién portal radica en sus graves
consecuencias: hemorragia digestiva por rotura de varices eséfago-gastricas o
por gastropatia, ascitis, peritonitis bacteriana espontdnea, sindrome
hepatorrenal, encefalopatia hepatica y sindrome hepatopulmonar. La aparicion de
alguna de estas complicaciones supone la principal causa de muerte y de

trasplante hepatico en los pacientes con cirrosis.
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5. Hemorragia por rotura de varices esé6fago-gastricas.

La hemorragia por varices esdfago-gastricas es la principal consecuencia de la
hipertensién portal. La historia natural de esta complicacién en la cirrosis
hepatica, se conoce con detalle ya que se han realizado diversos estudios
prospectivos (Siringo, 1994; de Franchis, 2001).

La prevalencia de varices esofagicas en el momento del diagndstico de cirrosis
hepatica es muy elevada; el 40 % de pacientes no descompensados y el 60 % de
los afectos de ascitis presentan varices. El desarrollo de varices en pacientes que
previamente no las presentaban se produce con una incidencia anual del 5%.
Una vez diagnosticada la presencia de varices, la incidencia global de hemorragia
en pacientes no seleccionados se sitla alrededor del 25% a los dos afios. Los
factores clinicos asociados a un mayor riesgo de hemorragia son el tamafio de las
varices, la presencia de signos rojos sobre la pared de la variz y el grado de
disfuncidon hepatica expresado mediante la puntuacién de Child-Pugh (Siringo,
1994; Bosch, 2003). Asi, se ha observado que el riesgo de hemorragia a los dos
afos es del 7% en los pacientes con varices pequefas (menores de 5 mm.) y
que esta cifra aumenta hasta un 30 % en pacientes con varices de mayor
tamafo (de Franchis, 2001).

En estudios recientes, la mortalidad inmediata derivada del episodio hemorragico
oscila entre un 5% y un 8% y la mortalidad a las 6 semanas se sitla en el 20%
(D’Amico, 1997; de Franchis, 2001). El riesgo de mortalidad durante las 6
semanas siguientes al episodio de hemorragia se relaciona directamente con la
recidiva hemorragica precoz que ocurre entre un 30% y un 40% de los casos.

La hemorragia es el evento final de una serie de alteraciones fisiopatoldgicas que
se inician con el aumento de la presion portal, contindan con la formacién vy la
progresiva dilatacion de las varices esofagicas y concluyen con su rotura. Cuando

se incrementa la presidon portal, las colaterales ascendentes del pediculo
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portocava superior, adoptan una disposicién varicosa en la unién gastroesofagica
dado que en este punto la circulacidon venosa del esé6fago confluye y sigue un
trayecto submucoso. La formacion de varices en esa zona se ve favorecida por
varios factores (Bosch Genover, 2000): la presion negativa intratoracica, la
ausencia de tejido de sostén, el efecto de succion durante la inspiracién y la
existencia de venas perforantes que comunican las varices con las colaterales
periesofagicas y que actuan de manera similar a las venas comunicantes en la
formacién de varices en las extremidades.

Una vez formadas las varices, éstas crecen por dos factores: por el aumento de
la presién en su interior y por el mantenimiento de un elevado flujo sanguineo
portocolateral. Se ha comprobado fehacientemente que existe una relacion
directa entre el tamafio de las varices y el riesgo de sangrado. En un importante
numero de trabajos (Garcia-Tsao, 1985; Rigau, 1989; Siringo, 1994) se ha
puesto de manifiesto que los pacientes que han presentado una hemorragia
tienen varices de mayor tamafo que los que no han sufrido esta complicacién. En
estudios prospectivos (Zoli 1996; Kim, 1997) se ha podido probar que los
enfermos con varices de tamafio grande (superior a 5 mm. de diametro)
presentan un riesgo aumentado de desarrollar hemorragia por varices esofagicas
durante su seguimiento clinico respecto a los pacientes con varices de tamano
pequeno (inferior a 5 mm. de diametro). No obstante, entre el 14% y el 28% de
los pacientes que sufren una hemorragia por rotura de varices esofagicas tienen
varices de tamafio pequefo, lo que indica que el tamafo de las varices por si
solo no es un buen factor discriminante del riesgo de hemorragia (Lebrec, 1980;
Garcia-Tsao, 1985). Cabe considerar que la endoscopia, la técnica utilizada
habitualmente en practica clinica para estimar el tamafno de las varices, es poco
objetiva y tiene una reproductibilidad escasa; la ecografia endoscépica presenta

un rendimiento muy superior (Miller, 1996).
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La hipdtesis que actualmente explica la rotura de las varices esofagicas sostiene
(Bosch, 1984; Polio, 1986) que el principal factor involucrado en la misma es el
aumento progresivo de la presién hidrostatica en el interior de la variz que
aumenta la presion transmural a la que estd sometida la pared de la variz.
Ademas la tension de la pared varicial también se ve determinada por el tamafio
de la variz y el grosor de su pared, de acuerdo con la Ley de Laplace, que se

expresa por la ecuacion:

Gradiente de presion transmural x radio de la variz

Tension =
Grosor de la pared de la variz

Esta ecuacion (Polio, 1986) destaca un hecho relevante: el aumento de tamafio
de las varices y el adelgazamiento de su pared, multiplican el efecto nocivo del
incremento de la presidn de la variz, acercando la tension de la pared al punto de
rotura. Este concepto fisiopatoldgico liga con la observacién clinica de que una
mayor presion de la variz, un mayor tamafio y la presencia de signos rojos en la
pared, que traducen un menor grosor de ésta, se acompafia de un mayor riesgo

de hemorragia.
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6. Métodos de exploracion de la hipertension portal.

Para establecer el diagndstico sindromico y etiolégico de la hipertension portal,
se precisa de una combinacién de técnicas de imagen, endoscopicas y
hemodinamicas. Ademas, tanto las técnicas diagndsticas habituales (ecografia,
endoscopia) como las especiales (medicion de la presion portal, ecoendoscopia,
medicién de la presion varicial o medida del flujo de la vena acigos) han
posibilitado el progresivo conocimiento de los cambios hemodindamicos asociados
a la hipertensién portal, de los mecanismos de la hemorragia y de los efectos de

los diferentes tratamientos sobre la hipertensién portal.

6.1. Ecografia.

La ecografia, sobre todo asociada a técnicas de duplex-Doppler que permiten
objetivar la direccién y velocidad del flujo sanguineo de los vasos esplacnicos, es
una herramienta muy util en la valoracion de la hipertension portal. Por su nula
invasividad y por la relevancia de los datos que aporta, constituye la primera
técnica a utilizar en el estudio del paciente con hipertension portal (Hill, 1985;
Schapiro, 1998; Fevery, 2000).

La ecografia aporta informacién acerca de la presencia de hipertensiéon portal y
de su posible etiologia, tanto en Ila hipertensién portal intrahepatica, y
prehepatica como en la posthepatica, mediante la evaluacién del sistema venoso
portal, de las venas suprahepaticas y de la morfologia del higado. Asi, permite:
a) objetivar signos de hipertensién portal (Bolondi, 1982) como la existencia de
un didmetro portal superior a 12 mm, la ausencia de variaciones respiratorias en
el flujo portal y la presencia de colaterales y de ascitis; b) detectar la presencia
de malformaciones o trombosis en el eje esplenoportal, en la hipertensién portal

prehepatica; c) analizar la morfologia y el flujo de las venas suprahepaticas, en
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la hipertension portal posthepatica; y d) poner de manifiesto signos de
enfermedad hepatica en la hipertension portal intrahepatica (alteraciones en la
estructura del higado, presencia de lesiones nodulares, hipertrofia del lébulo
caudado).

Ademads, se requiere de la ecografia para dirigir la punciéon portal en dos
procedimientos clinicos: en el cateterismo percutaneo de la vena porta y durante
la colocacion de una proétesis intrahepatica mediante hemodindmica
intervencionista (colocacion de DPPI) (Abbit, 2002).

Cabe considerar que, aunque mediante eco-Doppler es posible cuantificar los
flujos regionales, y en particular el flujo de la arteria mesentérica, origen
principal del aumento del flujo esplacnico, la informacién cuantitativa aportada
por la ecografia no ha resultado de gran utilidad. Se ha sugerido (Merckel, 1998)
que la cuantificacion de la respuesta al tratamiento con beta-bloqueantes
mediante la constatacién de los cambios que se producen en el flujo portal y de
la arteria mesentérica superior, seria un buen indice de la respuesta
hemodinamica, es decir de la reduccidén de la presion portal. Sin embargo, estos
resultados no se han podido confirmar en otros estudios probablemente porque
las mediciones por Doppler tienen una variabilidad interobservador e incluso

intraobsevador muy importantes (Bosch, 2000).

6.2. Endoscopia digestiva y ecografia endoscépica.

La endoscopia del tracto digestivo superior permite visualizar las varices que
protuyen en la mucosa eséfago-gastrico-duodenal. Esta técnica permite estimar
el tamafio y las caracteristicas de las varices esofagicas que, tal como se ha
expuesto anteriormente, son datos muy importantes por sus implicaciones

prondsticas.
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La endoscopia también puede poner de manifiesto la presencia de la gastropatia
de la hipertension portal; sin embargo, es menos eficaz en la visualizacién de
varices en el fundus gastrico (Boustiere, 1993).

La ecoendoscopia utiliza un transductor ecografico acoplado a un endoscopio vy
tiene un mayor rendimiento para la deteccion de varices fundicas que la
endoscopia. Colocando el transductor sobre la mucosa gastrica, se visualizan las
varices como una estructura anecogénica localizada en el tejido submucoso
gastrico (Caletti, 1990; Boustiere,1993).

Por otra parte, la ecografia endoscopica se ha utilizado para obtener imagenes
transversales del esdfago y poder asi medir de forma precisa, objetiva y
reproducible el didmetro de las varices esofagicas y evaluar el grosor de su pared
gue también es una variable que determina la tensién a la que estd sometida la

pared varicosa (Miller, 1996, Schiano, 1996; Escorsell, 1997).

6.3 Medicion de la presion de las varices esofagicas.

Afadiendo al endoscopio una capsula cubierta por una membrana fina y elastica
perfundida con nitrégeno, es posible medir la presion transmural a la que esta
sometida la variz (Escorsell, 1997). La medida de la presién varicial tiene interés
clinico ya que su aumento es un factor prondstico independiente de la evolucion
del episodio agudo de hemorragia, de la aparicion del primer episodio de
hemorragia y del riesgo de recidiva en pacientes que siguen tratamiento
farmacoldgico (Nevens, 1996; Escorsell, 1998). En el estudio realizado por
Escorsell y colaboradores (Escorsell, 2000) un descenso superior al 20 % en la
presiéon varicial durante el tratamiento crénico con beta-bloqueantes, se asocié a
un riesgo muy bajo de recidiva hemorragica durante el seguimiento.

Sin embargo, la medicion de la presion varicial tiene una aplicabilidad reducida,

principalmente por las limitaciones de la técnica. La medicidn generalmente no es
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posible en varices pequefias o medianas; ademas, los artefactos debidos a la
peristalsis esofagica dificultan o impiden en muchos casos una evaluacién

satisfactoria ( Bosch, 2000).

6.4. Medicion de la presion portal. Técnicas hemodinamicas.

La medicién de la presién portal es el método diagndstico de referencia para
conocer si existe hipertension portal y establecer con exactitud el valor del GPP.
Este valor no se modifica por cambios en la presién intraabdominal, como ocurre
en la ascitis tensa o tras la paracentesis de un gran volumen de liquido. Otras
técnicas no invasivas, como la medicién de flujos regionales esplacnicos
mediante eco-Doppler, aportan una informacién complementaria pero no
sustituyen a la medicion de la presiéon portal ya que presentan una menor
fiabilidad y reproducibilidad (Bosch, 2000).

Mediante la medicién sistematica del GPP se ha podido establecer su valor

normal y como se ve alterado en la hipertensién portal.

6.4.1 Concepto de hipertension portal clinicamente significativa.

El GPP normal se situa entre 2 y 5 mmHg. Es necesario que este gradiente sea
superior a 10 mmHg para que la hipertension portal sea clinicamente
significativa, ya que por encima de este valor se pueden formar las varices
esofagicas (Garcia-Tsao, 1985). La hemorragia por varices esofagicas sélo ocurre
cuando este gradiente es superior o igual a 12 mmHg (Groszmann, 1990).
Ademads, cuando el valor del gradiente desciende por debajo de 12 mmHg, ya
sea de forma espontdnea, por la administracién de farmacos o mediante la
aplicacion de un tratamiento derivativo, se consigue una proteccion total frente a

la hemorragia por varices (Groszmann, 1990).
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La presién portal se puede medir de forma directa, mediante puncion de algun
vaso del territorio portal o de forma indirecta, cateterizando las venas que

recogen el flujo de salida del territorio portal, las venas suprahepaticas.

6.4.2. Medicion directa de la presion portal

La medicién directa de la presion se puede realizar mediante puncién en
cualquier punto del territorio portal. No obstante, son técnicas poco utilizadas por
su gran invasividad.

Asi, mediante la puncién percutdnea del bazo es posible medir la presién en los
sinusoides esplénicos que se encuentra elevada en todas las formas de
hipertensién portal. Es una técnica que apenas se utiliza por el riesgo de rotura
esplénica. Tampoco se utiliza la cateterizacion de la vena porta a través de la
canalizacion de la vena paraumbilical ya que esta técnica precisa de una incision
abdominal.

Actualmente, la técnica directa mas utilizada para medir la presidon portal
consiste en el acceso a una rama intrahepatica de la vena porta. Ello puede
realizarse por dos vias: mediante un abordaje transhepatico por via yugular o
mediante una puncidn transhepatica percutanea.

El acceso por via yugular se realiza con una aguja similar a la que se utiliza en la
puncién-biopsia hepatica transyugular. Bajo visualizacién fluoroscopica se avanza
la aguja hasta una vena suprahepatica y bajo control ecografico se punciona una
rama portal intrahepatica, generalmente la rama derecha, donde se mide la
presiéon portal. El valor de la presidén de la VCI, necesario para calcular el GPP, se
obtiene directamente mediante la cateterizacidn previa de la misma. Este método
es el que se utiliza para la implantacion de una DPPI. Este acceso directo al

tronco portal via intrahepatica también se ha utilizado para obtener portografias
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de calidad y para practicar a través de la DPPI una embolizacion selectiva de las
colaterales portosistémicas.

La puncién transhepatica percutanea se realiza con una aguja de Chiba 21 G que,
bajo control ecografico, se dirige hacia la rama portal derecha; una vez
conseguido el acceso venoso y tras comprobar la posicién intravascular con la
aspiraciéon de una jeringa se conecta al transductor de presién. Una vez obtenido
el valor absoluto de la presidon portal se precisa de otro procedimiento para
obtener la presidon de referencia (Gibson, 1993) en las venas suprahepaticas o la
VCI y poder asi calcular el GPP.

Esta técnica, que se describié por primera vez en 1977 (Boyer, 1977) y que
también se usa para, tras inyectar una pequena cantidad de contraste, dibujar el
arbol portal, se ha utilizado durante muchos afos como técnica de referencia o
patron-oro para el diagndstico de hipertension portal intrahepatica, ya que el
valor de GPP se encuentra elevado en todas sus formas (Rector, 1984; Pomier-
Layrargues, 1985; Valla, 1984; Rector, 1985; Iwao, 1994; Lin, 1989; Gibson,
1993).

6.4.3 Medicion indirecta de la presion portal

El cateterismo de las venas suprahepaticas permite, sin necesidad de puncién
portal, medir de forma indirecta el gradiente de presion entre el sistema portal y
las venas suprahepaticas. Por su simplicidad y reproducibilidad, por estar
practicamente ausente de riesgo y por la informacidn que proporciona, se
considera actualmente la técnica de eleccién en el estudio del paciente con
hipertensién portal (Bosch, 2000).

Consiste en la cateterizacion bajo control fluoroscopico de una vena
suprahepatica principal (generalmente la derecha). La via de abordaje mas
utilizada es la puncion de la vena femoral o de la vena yugular interna derechas.

Con la punta del catéter en el interior de la vena suprahepatica, en posicion libre,
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sin ocluirla, se registra la presidn suprahepatica libre (PSL); que equivale a la
presiéon en la VCI. A continuacion se avanza el catéter a fondo en la vena
suprahepatica hasta “enclavarlo”, es decir hasta ocluir con el catéter la luz de la
vena suprahepatica, y se registra la presion suprahepatica enclavada (PSE)
(Groszmann, 1979; Bosch, 1986). Habitualmente, la PSE se mide por medio de
catéteres provistos de un baldn en su extremo distal, lo que permite ocluir la
vena suprahepatica y medir la PSE al insuflar el baléon (figura 3). El catéter-baldn
de oclusidn ha demostrado la misma validez que el enclavado manual y ofrece
varias ventajas, como una mayor reproducibilidad, permitir el abordaje femoral y
posibilitar la medicién de un segmento hepatico mayor y por tanto mas
representativo (Groszmann, 1979). La diferencia entre ambas presiones

representa el gradiente de presion de las venas suprahepaticas (GPVH):

GPVH = PSE - PSL

f", s HEMODINAMICA HEP

Figura 3: Catéter balon colocado en la vena suprahepatica para la

medicion de la PSE.
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La PSE no es la presidon portal en si misma sino que refleja la presidon en los
sinusoides hepaticos (Boyer, 1996). Ello se debe a que, al ocluir con el catéter la
vena suprahepatica, se detiene el flujo sanguineo en este segmento y la columna
de sangre inmovilizada recoge la presidn existente en el territorio vascular
inmediatamente anterior, los sinusoides hepaticos. Por este motivo, a la PSE se
le denomina también presién sinusoidal. Esta medida indirecta es equiparable a
la presion portal en la hipertension portal sinusoidal (cuando el aumento de
resistencias intrahepaticas se localiza en el sinusoide hepatico). Sin embargo, en
las formas de hipertensién portal presinusoidal como en la hipertensién portal
idiopatica, la esquistosomiasis o la cirrosis biliar primaria, la PSE subestima la
presion portal y no se puede utilizar para el diagndstico y seguimiento de la
hipertensién portal en estas situaciones (Pomier-Layrargues, 1985; Groszmann,
1982).

Desde el inicio de la aplicacién de la medicidon de la presién portal mediante
cateterismo de venas suprahepaticas, se pudo comprobar que en la hepatopatia
cronica alcohdlica la PSE se correspondia con la presion portal, por ello se
clasific6 como hipertensidon portal sinusoidal. Sin embargo, mediante estudios de
disefio similar se puso de manifiesto que en un porcentaje importante de
pacientes con cirrosis hepatica de etiologia no alcohdlica (Pomier-Layrargues,
1985; Valla,1984) la PSE podia subestimar la presidn venosa portal. Podemos
suponer que la mayoria de estos pacientes estaban afectos de una hepatopatia
por VHB y, especialmente, por VHC, una enfermedad que no podia diagnosticarse
especificamente y que en la actualidad constituye la principal causa de cirrosis y
de hipertension portal no alcohdlica en los paises occidentales. No ha sido hasta
los afos noventa cuando se ha publicado el Unico estudio hemodinamico
especificamente realizado en pacientes con cirrosis hepatica por VHC y sus

resultados son limitados por realizar las medidas de la PP y PSE en dias
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diferentes (Deplano, 1999). En la hepatopatia créonica por VHC, se desconoce,
pues, si la PSE equivale a la presidon venosa portal y por tanto el valor real de la
medicién del GPVH en el manejo clinico del paciente con enfermedad hepatica
por VHC.

Por ultimo, cuando se realiza el cateterismo en los casos de hipertensién portal
post-hepatica, como ocurre en la insuficiencia cardiaca congestiva, tanto la PSE

como la PSL se encuentran elevadas y el GPVH es normal.

7. Hepatopatia cronica por VHC

La hepatitis por virus C es un problema de salud publica mundial. Alrededor del
3% de la poblacién mundial presenta infeccién por VHC aunque existen marcadas
diferencias de seroprevalencia para el virus segun las zonas geograficas que van
desde el 0,4-1,1 % en Norteamérica hasta el 13,6 % en el norte de Africa
(Wasley, 2000). En los paises occidentales la infeccién por VHC se ha convertido
en la causa mas frecuente, tras la hepatopatia alcohdlica, de hipertension portal,
cirrosis y hepatocarcinoma (Garcia-Torres, 2003); en Estados Unidos constituye
la primera causa de trasplante hepatico (NIH, 2002). Aproximadamente el 2 %
de la poblacidn espaiola estd infectada por este virus cuya caracterizacién no se
logré hasta el afio 1989.

El VHC es un virus RNA hepatotropo que se replica con elevado “turnover” en el
hepatocito y cuya caracteristica principal consiste en su capacidad para inducir
una infeccion persistente en el 85% de las personas contagiadas a pesar de la
expresién de una buena respuesta inmunitaria humoral y celular. La transmisién
del virus se produce con mayor frecuencia por via percutanea (transfusién
sanguinea o puncion intravenosa) aunque también con menor frecuencia por

contacto sexual o exposicién perinatal.
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Tras la infeccion por VHC se produce una hepatitis aguda generalmente
asintomatica que solo se resuelve con la desaparicion del virus en un 15% de
casos. En el resto de casos el virus permanece aunque el resultado de esta
situacion es muy variable. En un porcentaje importante de pacientes la historia
natural de la infeccién por VHC puede ser muy benigna, sin influencia alguna en
su morbi-mortalidad; en cambio, en un niumero de enfermos no determinado, se
desarrolla una hepatitis crénica activa que en un tiempo prolongado
(aproximadamente dos décadas) desemboca en una cirrosis hepatica (Alter,
2001).

La hepatitis crénica por VHC cursa con escasas manifestaciones clinicas; las
transaminasas estan elevadas, aunque suelen adoptar un curso fluctuante que
determina que temporalmente los valores sean normales. Cuando la cirrosis
hepatica se ha establecido las manifestaciones clinicas son las propias de la
cirrosis. En los pacientes cirréticos aparece, con frecuencia, un carcinoma
primitivo de higado.

El diagndstico se realiza mediante las pruebas seroldgicas que determinan la
presencia de anticuerpos IgG contra el VHC. También es posible detectar en
suero el RNA especifico del VHC como expresiéon de la multiplicacién continuada
del virus en el higado, aunque su concentracién no guarda relacién con la
gravedad de la enfermedad hepatica.

Para el diagnostico certero del estadio de la hepatopatia es imprescindible el
estudio anatomopatoldgico del tejido hepatico (NIH, 2002), excepto cuando es
evidente la presencia de cirrosis hepatica por las manifestaciones clinicas, los
estudios analiticos y las técnicas de imagen.

Es frecuente que se asocien la infeccion por VHC y la ingesta excesiva de alcohol;
de hecho el abuso cronico de alcohol se ha reconocido como un factor de riesgo

para la infeccion por VHC (Rosman, 1996; Parés, 1990). Los pacientes alcohdlicos
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con infeccion por VHC presentan en el tejido hepatico lesiones especificas de
infeccion viral que no presentan los pacientes endlicos sin VHC; no obstante, el
desarrollo de cirrosis se correlaciona mas con la cantidad de alcohol consumida que

con la presencia de VHC (Anderson, 2001).

8. Sindrome de Budd-Chiari.

8.1. Concepto

Bajo el término general de SBC se engloban distintos procesos etioldgicos que
presentan una patogenia comun: la obstruccidon, parcial o completa, del flujo
venoso hepatico desde las vénulas hepaticas hasta la auricula derecha (Valla,

2002; Janssen, 2003).

8.2. Etiologia

El SBC se considera primario cuando se debe a una lesidn endoluminal, que
puede ser una trombosis, una membrana o un proceso de flebitis; el SBC se
considera secundario cuando se origina por una lesion externa al sistema venoso
como un tumor, un absceso o un quiste que invade o comprime la luz venosa
(Janssen, 2003).

En los paises occidentales la causa de la obstruccién radica, habitualmente, en
una trombosis, parcial o total, de las venas suprahepaticas. En cambio, en los
paises orientales y en el subcontinente indio la causa mas frecuente de
obstruccion del flujo venoso hepatico es la obliteracién de la VCI en su porcion
hepatica, por una membrana que antes se atribuia a una malformacién congénita
y que en la actualidad se considera que es consecuencia de un proceso

trombotico previo (Okuda, 2002).
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El SBC secundario es infrecuente y se produce por la obstruccion al flujo venoso
hepatico debido a lesiones ocupantes de espacio de naturaleza tumoral o

infecciosa y traumatismos (Tabla 1).

Tabla 1.

Procesos que pueden causar SBC secundario

Neoplasias
Hepatocarcinoma
Carcinoma de células renales
Angiosarcoma
Rabdomiosarcoma
Quistes hepaticos simples masivos

Enfermedades infecciosas
Filariasis
Hidatidosis
Aspergilosis

Traumatismos
Estenosis de la VCI post-traumatismo
Herniacidon hepatica post-traumatismo
Laceracion de la VCI
Hematoma hepatico con compresion

En el SBC primario la trombosis de las venas suprahepaticas es el principal factor
etiopatogénico y ello se produce como consecuencia de la presencia de uno o
mas de los trastornos protrombodticos que se exponen en la tabla 2. En series
historicas de SBC (Mitchell, 1982; Hemming, 1996; Ringe, 1995) no se
identificaba ningun trastorno protrombdtico en entre el 30 y el 50% de los casos
que, por tanto, se consideraban idiopaticos. Sin embargo, como consecuencia de
los avances que se han producido en el diagndstico de los sindromes

mieloproliferativos (Murphy, 1997; Pearson, 1996) y de los trastornos
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trombofilicos (Janssen, 2000), en la actualidad Unicamente quedan sin filiar

etioldgicamente menos del 10% de los casos.

Tabla 2.

Trastornos protromboticos asociados al SBC

Enfermedades mieloproliferativas

Policitemia rubra vera
Trombocitemia esencial
Mielofibrosis

Leucemia mieloide cronica

Hemoglobinuria paroxistica nocturna

Trastornos trombofilicos

Sindrome antifosfolipido

Déficit de proteinas antitromboticas (antitrombina III y proteina Cy S)

Mutacién Factor V (= factor V Leiden o resistencia a proteina C
activada)

Hipoplasminogenemia

Déficit del activador tisular del plasminégeno o aumento de su
inhibidor

Mutacién del gen de la protrombina (mutaciéon G20210 A)

Hiperhomocisteinemia

Otras situaciones protrombadticas
Embarazo y post-parto
Anticonceptivos orales

Enfermedad de Behcget

Colitis ulcerosa

Enfermedades sistémicas autoinmunes

Los sindromes mieloproliferativos, en especial la policitemia vera y la
trombocitemia esencial, constituyen la causa mas frecuente de SBC (Valla, 1985;
Valla, 2002). El sindrome mieloproliferativo subyacente puede haber sido
diagnosticado con anterioridad o bien puede ponerse de manifiesto de forma
simultanea con el SBC; no obstante, en ocasiones, se trata de una forma latente
que precisa de un estudio completo hematoldgico mediante aspirado, biopsia
medular y cultivo de precursores eritroides en sangre periférica (De Stefano,

1997).
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Un ndamero relativamente importante de pacientes con SBC estan afectos de una
hemoglobinuria paroxistica nocturna (Valla, 1987; Kumar, 2000) o de un
sindrome antifosfolipido primario (Pelletier, 1994; Espinosa, 2001). Con menor
frecuencia, el SBC aparece como consecuencia de un estado trombofilico bien por
déficit de antitrombina III (Das, 1985), de proteina S, o de proteina C (Bourliere,
1990) o bien por una mutacion del factor V tipo Leiden (Oner, 1999; Denninger,
1997; Deltenre, 2001). Se han comunicado casos esporadicos de SBC asociado a
la enfermedad de Behget (Corbella, 1991; Orloff LA, 1999) y a la enfermedad
inflamatoria intestinal (Chesner, 1986; Praderio, 2000) y casos en los que
coexistian varios factores trombofilicos (Praderio, 2000; Deltenre, 2001;
Brancaccio, 2002).

Los anticonceptivos orales, parecen jugar un papel, cuanto menos como agentes
coadyuvantes, en el desarrollo de la trombosis de las venas suprahepaticas
(Valla, 1988; Minnema, 2000); esta circunstancia puede explicar, al menos en
parte, el predominio femenino (2:1) de la enfermedad. El embarazo y periodo
post-parto pueden ser circunstancias favorecedoras de la aparicion de SBC

(Grant, 2003).

8.3 Patogenia

La obstruccién venosa determina un aumento de la presién hidrostatica en los
sinusoides hepaticos que, si es lo suficientemente intensa, ocasiona una necrosis
hepatocitaria hemorragica alrededor de la vena centrolobulillar. Si el proceso
obstructivo persiste, en los focos necréticos aparecen zonas de fibrosis cicatricial,
uniendo las venas centrolobulillares entre si o uniendo la vena centrolobulillar
con la vena porta, que pueden llegar a causar una cirrosis (Tanaka, 1998). La
aparicion de una insuficiencia hepatica fulminante, como consecuencia de la

existencia de una necrosis extensa, resulta una circunstancia excepcional.
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8.4 Manifestaciones clinicas

La presentacién clinica del SBC varia en funcion de la extension de la obstruccion
venosa y de la rapidez con que ésta se instaura. Pueden distinguirse tres formas
de inicio: fulminante, subaguda y cronica.

La forma fulminante es muy infrecuente; se constata en menos del 5 % de los
casos. Aparece cuando la obstruccién es rapida y extensa, lo que determina una
intensa necrosis hepatica (Powell-Jackson, 1986). Las manifestaciones clinicas
que la caracterizan son las siguientes: dolor abdominal, vémitos, hepatomegalia
dolorosa de instauracidon brusca, elevacién importante de las transaminasas,
ictericia, ascitis y signos de insuficiencia hepatica aguda grave, con encefalopatia
e insuficiencia renal. En casos excepcionales, el cuadro clinico se inicia con dolor
abdominal agudo y shock por hemoperitoneo, pudiéndose comprobar la rotura
espontanea del higado. El prondstico de esta forma fulminante del SBC es
infausto a menos que se actle con extrema rapidez.

La forma de presentacion clinica subaguda, también denominada “aguda no
fulminante”, es la mas frecuente. En ella, el cuadro clinico caracteristico consiste
en dolor abdominal, desarrollo de ascitis, hepatomegalia, aumento de las
transaminasas, hiperbilirrubinemia y descenso del tiempo de protrombina. Se
instaura en un periodo de tiempo mas prolongado que oscila entre 2 semanas 'y 6
meses. También pueden presentar otras complicaciones de la hipertensién portal
como son la hemorragia por varices esofagicas y el sindrome hepatopulmonar
(De BK, 2002). En ocasiones las manifestaciones clinicas pueden ser poco
relevantes y el diagndéstico de SBC se establece en el transcurso de un estudio
puesto en marcha por el hallazgo de una hepatoesplenomegalia o de alteraciones
en la bioquimica hepatica (Hadengue, 1994).

En la forma crénica de presentacién clinica o de cirrosis, se observan signos y

sintomas practicamente indistinguibles de los que aparecen en otros tipos de
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cirrosis con hipertensiéon portal. Quizas la manifestacion mas caracteristica sea la
existencia de una ascitis rica en proteinas y de dificil manejo. Los enfermos
suelen presentar esplenomegalia y varices esofagicas. En esta forma, la biopsia
hepatica pone de manifiesto un parénquima hepatico desestructurado con
bandas de fibrosis que unen las venas centrolobulillares entre si (cirrosis
invertida).

Independientemente de la forma de presentacion clinica, el SBC se asocia con
relativa frecuencia a una trombosis de la VCI. Cuando esto ocurre aparece
circulacién colateral cava-cava, edema en extremidades inferiores y sindrome

nefrético (Mitchell, 1982; Powell-Jackson, 1986).

8.5. Diagnéstico.

Las alteraciones analiticas no son patognomodnicas. En la forma fulminante, los
hallazgos son semejantes a los que se observan en otras formas de insuficiencia
hepatica aguda grave con aumento marcado de las transaminasas y prolongacion
del tiempo de protrombina. En las formas subagudas, el aumento en las
transaminasas es mas moderado (50-200 UI/L) y varia en dependencia del grado
de necrosis centrolobulillar existente. En las formas croénicas, las alteraciones de
laboratorio son similares a las que se observan en cirrosis de otras etiologias. El
liquido ascitico de los pacientes con SBC es rico en proteinas (mas de 20-30 g/L)
y la celularidad es escasa; cuando ésta es elevada se debe sospechar la
existencia de una peritonitis bacteriana espontanea. El hallazgo de poliglobulia y
una cifra de plaquetas normal o incluso elevada, en el contexto de un paciente
con hipertension portal, deben llevar a considerar la existencia de un sindrome
mieloproliferativo subyacente (Mitchell, 1982; Valla, 1985).

En pacientes con un sindrome mieloproliferativo, ante cualquier dolor abdominal,

aunque sea inespecifico se debe considerar la posibilidad del desarrollo de SBC.
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El diagndstico de certeza se establece mediante exploraciones complementarias.
Las técnicas de imagen permiten establecer el diagnéstico en la mayoria de los
casos (McKusic, 2001). La ecografia abdominal con duplex-Doppler es la técnica
de eleccién para el despistaje del SBC (Chawla, 1999).

La ecografia abdominal, realizada por un observador experimentado, permite
detectar la trombosis parcial o completa de las venas suprahepédticas; la
sensibilidad diagnédstica se ve incrementada por el Doppler al objetivar ausencia
o anormalidades en el patréon de flujo de las venas suprahepaticas. En ocasiones
tan sdlo se evidencia la presencia de una zona lineal hiperecogénica compatible
con la existencia de un tracto fibroso localizado en el lugar donde deberia
hallarse la vena suprahepatica. En fases iniciales la ecografia también permite
poner de manifiesto la existencia de pequefas cantidades de ascitis no
detectables aun con la exploracion clinica. En casos mas evolucionados, la
ultrasonografia detecta los vasos colaterales que intentan descomprimir el
sistema venoso portal (repermeabilizacién de la vena umbilical, anastomosis
espontanea entre la rama derecha intrahepatica portal y la vena cava, presencia
de vasos colaterales intrahepaticos) y la existencia de hipertrofia del lébulo
caudado. La ecografia también permite evaluar la permeabilidad portal, dato que
puede ser importante en el manejo posterior del paciente (Bolondi, 1991;
Ralls,1992; Chawla, 1999).

Se han descrito las caracteristicas de las imagenes obtenidas mediante
tomografia axial computadorizada (Vogelzang, 1987) o mediante resonancia
magnética (Kane, 1995; Noone, 2000). Estas técnicas no presentan ventajas
sobre la ecografia y no deben practicarse de forma sistematica.

La sospecha clinica y ultrasonografica de SBC se debe confirmar mediante el
estudio angiografico con cateterismo de venas suprahepaticas, que permite

confirmar la existencia de la lesién trombdtica y evaluar su extensiéon. Cuando el
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explorador experimentado no es capaz de cateterizar ninguna vena
suprahepatica se puede asumir que la trombosis es completa y se extiende hasta
el ostium. Cuando es posible cateterizar la vena suprahepatica, la inyeccion de
contraste pone de manifiesto una o varias de las alteraciones caracteristicas del
SBC: vasos anormales, de disposicion aracniforme denominados en tela de araina
o spider-web (figura 4), donde la obstruccion es total, estrechamiento irregular
por trombosis parcial o estenosis establecidas con dilatacién subestendtica. En
este Ultimo caso el cateterismo permite ademas demostrar el gradiente de
presidon generado por la estenosis a lo largo de la vena suprahepatica afecta.
Estas estenosis focales son probablemente la secuela de trombosis previas
parcialmente repermeabilizadas. Su deteccidon adquiere gran importancia, ya que
el tratamiento de estos pacientes, con angioplastia en el mismo procedimiento,
es habitualmente mas sencillo que en pacientes con una trombosis difusa.

El estudio de la VCI mediante cavografia y medicidon de presiones reviste también
una gran utilidad a la hora de plantearse el tratamiento. La extension de la
trombosis a la vena cava o bien su compresidn por hipertrofia del Iébulo
caudado, pueden provocar una dificultad de drenaje de esta vena que impida o
limite el tratamiento derivativo mediante anastomosis portocava latero-lateral o

meso-cava (Langnas, 1993; Gaguli, 1998; Kungelmans, 1998).
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Figura 4: Cateterismo de venas suprahepaticas en un paciente con
sindrome de Budd-Chiari. La inyeccion de contraste muestra el tipico
patron aracniforme o en spider-web.

Por ultimo, el cateterismo de venas suprahepaticas permite la realizacién de una
biopsia hepatica por via transyugular, con un riesgo menor que la percutanea. No
obstante, no se ha podido demostrar que los hallazgos en la biopsia tengan valor
prondstico . Ello podria ser debido a que la afectacidon del parénquima hepatico
no es homogéneo y por ello la muestra de tejido obtenido en una biopsia podria
no ser representativo del grado real de afectacion. Quizas si se realizan biopsias
hepaticas separadas de los |ébulos derecho e izquierdo o, como minimo, se
practica la biopsia en la zona cuya vena suprahepatica estd mas afecta podria
aportar mas informacion.

Al aplicar las técnicas de imagen que se utilizan en el diagndstico y en el
seguimiento de los pacientes con SBC, se pone de manifiesto, con relativa
frecuencia, la existencia de imagenes nodulares en el parénquima hepatico.

Aunque pueden aparecer en el momento del diagndstico, habitualmente se
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constatan durante el seguimiento. Estas lesiones ocupantes de espacio suelen ser
multiples, de pequeno-mediano tamaino (0.5 a 4 cm.) y con aspecto hipo, iso o
hiperecoico en el estudio ultrasonografico. Son lesiones benignas, similares a la
hiperplasia nodular focal o a nédulos de regeneracién; los que son mayores de 1
cm. presentan una cicatriz central (Tanaka,1998; Brancatelli, 2002; Maetani,
2002). Se ha propuesto denominarlos “nddulos regenerativos multiacinares”
(Vilgrain, 1999).

Se han descrito pacientes afectos de SBC a los que posteriormente se les ha
diagnosticado un hepatocarcinoma; estas comunicaciones se han realizado en
paises orientales, en casos con obstruccién (por trombosis o por membranas) de
la VCI (Tanaka, 1998; Kawaguchi, 1999; Okuda, 2002). No obstante, la
posibilidad de que el higado de los enfermos con SBC presente un mayor
potencial para desarrollar una neoplasia no se ha evaluado en profundidad. En
todo caso, es importante establecer el diagndstico diferencial entre los nddulos
benignos y un posible hepatocarcinoma. En un estudio reciente se describe que
los nddulos multiples, de tamafio menor a 4 cm. y que cursan con unos valores
séricos de alfa-fetoproteina normales presentan una alta probabilidad de ser

benignos (Vilgrain, 1999).

8.6. Prondstico.

La trombosis de las venas suprahepaticas es una enfermedad grave, cuya forma
fulminante causa la muerte en la practica totalidad de los pacientes. En la forma
subaguda se pueden diferenciar, habitualmente de forma clara, dos
comportamientos diferentes. Un grupo de pacientes con pocos sintomas, en los
que resulta facil controlar la ascitis y en los que se constatan leves alteraciones
de la funcion hepdtica que tienen tendencia a revertir, y un segundo grupo que

presenta los sintomas propios de una hepatopatia descompensada de rapida
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instauracién y que en su evolucién sufren un rapido deterioro del estado general
que les lleva al fallecimiento; las principales causas de muerte son la insuficiencia
hepatica, la ascitis con insuficiencia renal funcional, la hemorragia digestiva y las
infecciones sobreanadidas.

En la actualidad no se dispone de criterios prondsticos que permitan establecer
de forma fehaciente, en el momento del diagndstico, cudl serd la evolucién de un
paciente determinado. Se ha indicado que el grado de necrosis hepatocitaria,
objetivado mediante biopsia, podria tener un valor prondstico con implicaciones
terapeuticas (Millikian, 1985). Sin embargo en un estudio reciente se ha
descartado que exista relacién entre los hallazgos histoldgicos -congestidn,
necrosis, inflamacidn vy fibrosis- en el momento del diagnéstico y la supervivencia
(Tang, 2001). Probablemente sea la evolucidon clinica del paciente, con
independencia de los hallazgos de la biopsia, el mejor determinante de la actitud
terapéutica a seguir (Tang, 2001).

En un estudio de disefio retrospectivo realizado en 85 pacientes con SBC, se
identifico a la edad, la cifra de creatinina, la ascitis y la puntuacién de Child-
Pugh, como variables relacionadas de forma independiente con la mortalidad

(Zeitoun, 1999); no se observo relacién con el grado de lesién histoldgica.

9. Tratamiento farmacologico de la hipertension portal. Papel de las
técnicas hemodinamicas.

De acuerdo con el concepto fisiopatoldgico de que las complicaciones de la
hipertensién portal no aparecen hasta que el GPP supera el valor umbral de 12
mmHg., se desprende que un objetivo terapéutico debe ser mantener el
gradiente por debajo de ese valor critico. La eficacia de esta estrategia se ha
podido comprobar con la practica de medidas seriadas de la presién portal. Asi,

se ha observado que cuando el GPP se sitla por debajo de 12 mmHg.,
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farmacoldégicamente o por mejoria de la hepatopatia, se evita completamente la
aparicién de hemorragia por varices esofagicas e incluso se reduce su tamafo.
Otro hallazgo relevante acerca de la eficacia del tratamiento farmacoldgico en la
prevencién de la hemorragia varicial, ha consistido en establecer que una
reduccién del 20% en el GPVH basal ofrece también un efecto protector, casi
absoluto, frente a la hemorragia por varices (Feu, 1995; Groszmann, 1990).

Asi pues, los objetivos a alcanzar en el tratamiento farmacolégico de la
hipertensién portal son esencialmente reducir el GPP un 20% respecto a la
situacion basal o llevarlo a un valor por debajo de 12 mmHg. Estos objetivos
requieren necesariamente de la utilizacion de técnicas hemodinamicas.
Recientemente se ha comprobado que la consecucién de estos objetivos
mediante el tratamiento farmacolégico comporta también un menor riesgo de
desarrollo de otras complicaciones de la hipertension portal como la ascitis, la
peritonitis bacteriana espontanea o la encefalopatia (Abraldes, 2003).

La busqueda de estos objetivos se ha realizado sobre la base racional del
conocimiento de las alteraciones fisiopatoldgicas que acontecen en la
hipertensién portal (aumento de resistencias intrahepaticas, vasodilatacion
arteriolar esplacnica, sistémica y circulacidon hiperdinamica) y sus posibilidades
de correccién.

Los beta bloqueantes no selectivos (con accién antagonista para los receptores
beta-1 y beta-2), como el propranolol y el nadolol, son los farmacos mas
utilizados en el tratamiento crénico de la hipertensién portal porque se ha
demostrado su eficacia clinica en la prevencion primaria y secundaria de la
hemorragia por varices esdfago-gastricas. Su accién farmacoldgica se produce
por un bloqueo de los receptores beta-1, con disminucion de la frecuencia
cardiaca y del gasto cardiaco y por el bloqueo de los receptores beta-2 que

inducen vasoconstriccién y disminucion del flujo esplacnico.
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Los farmacos vasodilatadores se han asociado al tratamiento betabloqueante por
su capacidad de disminuir las resistencias del arbol venoso hepatico y/o de la red
de vasos colaterales; el farmaco mas utilizado es el mononitrato de isosorbide,
ya que se ha demostrado su capacidad para aumentar el efecto de los beta-
bloqueantes sobre la presién portal (Garcia-Pagan, 1991; Merckel, 1997). Los
farmacos vasodilatadores estan gravados con una importante limitacion ya que
pueden empeorar la vasodilatacion que presentan los pacientes afectos de
hipertensién portal.

Con estos tratamientos la tasa de respuesta hemodindmica que se considera
como satisfactoria es reducida (35-40 %). Por ello se continGia la busqueda de
nuevos farmacos, mediante una estrategia de investigacion que comporta la
medicion seriada de la presion portal (Abecasis, 2003; Buerau, 2002; Bainares,
2002; Debernardi, 2003). En la practica clinica, la valoracién de la respuesta del
GPP al tratamiento farmacoldgico mediante cateterismos repetidos puede guiar la
toma de decisiones en el ambito del tratamiento farmacoldgico (Bureau, 2002).
Otros aspectos importantes en el conocimiento de la fisiopatologia de la
hipertensién portal que han aportado las técnicas hemodinamicas, han sido las
observaciones de los cambios de presién en relacidon al periodo del dia (Garcia-
Pagan, 1994), a la ingesta (Bellis, 2003) y en respuesta al ejercicio fisico (Bandi,
1998). Se asume que parte del efecto beneficioso de los farmacos como los
betabloqueantes o el mononitrato de isosorbide radica en el control del aumento
puntual de la presidon portal tras la ingesta o durante el ejercicio fisico (Bandi,
1998; Bellis, 2003).

Por dltimo, en pacientes que presentan un episodio de hemorragia aguda, la
medicién del GPP resulta también atil en la estratificacion de su riesgo de
recidiva hemorragica (Patch, 1999; Moitinho, 1999; Merckel, 1992; Pomier-

Layrargues, 1987; Villanueva, 2001).
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10. Tratamiento derivativo intrahepatico mediante técnicas
hemodinamicas intervencionistas

El desarrollo de la DPPI en los ultimos 10 anos, ha aportado una nueva opcién en
la terapéutica de las complicaciones de la hipertension portal. Este procedimiento
ha ampliado las posibilidades del tratamiento derivativo, evitando la elevada
morbi-mortalidad que comporta la cirugia derivativa y la anestesia general,
especialmente en pacientes con hepatopatia avanzada, clase C de Child.

La DPPI consiste en la creacion de una derivacion portosistémica intrahepatica de
diametro prefijado (“calibrada”) utilizando el acceso hepatico transyugular. Dado
gue no requiere de la practica de una laparotomia, puede realizarse incluso en
pacientes con insuficiencia hepatica moderada o avanzada (Burroughs, 1999).

El procedimiento comienza con la cateterizacidon de una vena yugular interna y la
colocacién de un introductor vascular y con la medicién de la presion de la VCI.
Luego se cateteriza la vena suprahepatica mas adecuada, y por medio de un
equipo de puncion transvenosa, se perfora el parénquima hepatico bajo control
ecografico hasta alcanzar una rama portal intrahepatica. Una vez cateterizada la
vena porta y tras la medicién de su presidn, se obtiene el GPP basal (antes de la
derivacion). Con posterioridad se procede a dilatar el tracto parenquimatoso, asi
como las intersecciones vasculares mediante un balén de angioplastia v,
seguidamente, se coloca una prétesis metalica autoexpandible de diametro
variable entre 8 y 12 mm.; ésta constituye un soporte mecanico que evita que se
colapse la comunicacion portosistémica establecida a través del parénquima

hepatico (figura 5).
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Figura 5: Acceso y posicion final de la DPPI

Finalmente se mide el nuevo GPP, que en la mayoria de casos se ha situado por
debajo del umbral de hemorragia (12 mmHg.). En las primeras 48 horas tras la
colocacion de la protesis, la permeabilidad y la buena funcidén de la derivacion se
pueden comprobar de forma sencilla manteniendo el mismo acceso yugular. Esta
maniobra es especialmente importante en los casos en que la indicacién de la
DPPI sea una hemorragia incoercible o en los que el riesgo de trombosis aguda
de la derivacién sea considerable porque el paciente presente un trastorno de
hipercoagulabilidad como ocurre en el SBC.

La DPPI presenta algunas limitaciones. Una de ellas radica en la alta probabilidad
de que aparezcan, con el tiempo, disfunciones, que conlleven un aumento del
GPP sobre el umbral deseado. Estas disfunciones se deben a la estenosis
progresiva del trayecto parenquimatoso y/o de la vena suprahepatica, por la

proliferacién y fibrosis de la neointima que recubre la prétesis; ello obliga a
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efectuar un estrecho seguimiento ecografico, hemodinamico y angiografico, para
detectarlas y tratarlas adecuadamente.

Otro inconveniente de la DPPI consiste en la posible aparicion de encefalopatia
hepatica o en el empeoramiento de una encefalopatia previamente existente.
Posiblemente debido a estas limitaciones, se ha observado en los ensayos
clinicos comparativos que, a pesar de tratarse de un tratamiento eficaz para
evitar la recidiva hemorragica, la DPPI no supera a los tratamientos comparativos
en cuanto a supervivencia. Sélo en dos situaciones se acepta como tratamiento
de eleccidn: a) en la hemorragia aguda por varices esoéfago-gastricas que no ha
cesado con tratamiento médico y endoscdpico, y b) en la prevencién de la
recidiva hemorragica por varices en aquellos pacientes en que han fracasado los
tratamientos médicos y endoscépicos a largo plazo y en los que la cirugia
derivativa supondria un riesgo excesivo. Por tanto, por el momento, la DPPI se
considera una terapia de rescate en pacientes que lo precisen, en espera de
resultados de nuevos ensayos clinicos que determinen si puede ser mejor
alternativa que otras formas de tratamiento (Boyer, 2003).

Para conocer el alcance real de la técnica en el manejo clinico del paciente con
hipertensién portal, es preciso evaluar en profundidad su eficacia en el
tratamiento de la ascitis refractaria o recidivante, en el sindrome hepatorrenal y
en una misceldanea de enfermedades de baja prevalencia, pero de gravedad

intensa, como la trombosis de la vena portal o el SBC.

11. Tratamiento especifico del sindrome de Budd-Chiari.
En el manejo del SBC la primera medida terapéutica, con independencia de la
causa subyacente, debe ser la instauracidon de la anticoagulacién sistémica para

prevenir la extensidon de las lesiones trombdticas. Ademas, deben administrarse
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diuréticos en caso de constatarse ascitis asi como un tratamiento especifico de la
enfermedad hematoldgica de base si ésta lo requiere (Slakey, 2001).

No obstante, el tratamiento principal se encamina al restablecimiento del retorno
venoso. En los casos afortunados, pero anecdoéticos, en los que el diagndstico se
efectla a las pocas horas de la trombosis venosa, puede instaurarse un
tratamiento trombolitico mediante perfusion local de activador del plasminégeno
tisular, de uroquinasa o de estreptoquinasa (Slakey, 2001; Greenwood, 1983;
McMullin, 1994; Kwan, 1992; Frank, 1994). En la practica ésta es una opcion
terapéutica que rara vez se puede aplicar ya que los pacientes no se diagnostican
tan precozmente (Valla, 1987; Raju, 1996); ademads debe preverse un
procedimiento alternativo en caso de fracaso del tratamiento (Slakey, 2001).
Otra técnica terapéutica local que se ha utilizado en casos aislados, cuando la
obstruccion esta ocasionada por una o varias estenosis segmentarias (afecta sélo
un tramo de las venas suprahepaticas), ha sido la angioplastia por via
transyugular o percutanea transhepatica. La limitacion de esta técnica viene dada
por el desarrollo de reestenosis que obliga a sucesivas angioplastias o a la
colocacion de wuna proétesis metdlica en un intento de evitar futuras
reintervenciones (Witte,1997; Kohli,1993; Fisher, 1999). La obstruccion
trombodtica o membranosa de la VCI, tipica forma de SBC en paises orientales, es
una patologia también susceptible de tratamiento mediante angioplastia
(Kohli,1993; Ishiguchi, 1992).

En la gran mayoria de casos los tratamientos locales no son posibles, bien sea
por razones técnicas o por la cronicidad o la extension de las lesiones
tromboticas.

Las opciones de que se disponia hasta el advenimiento de la DPPI eran la

derivacion portosistémica y el trasplante hepatico. La aplicaciéon de una u otra se
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ha llevado a cabo segun las manifestaciones clinicas del caso y de la experiencia
del centro con una u otra técnica.

En las formas fulminantes, el tratamiento mas aceptado es el trasplante hepatico
(Hemming, 1996; Ganguli, 1998; Kugelmans, 1998; Srinivasan, 2002).

En las formas subagudas el tratamiento que se ha venido considerado de eleccion
ha sido la derivacién portosistémica desde que se demostrd que este procedimiento
mejoraba la supervivencia en comparacion con la terapéutica médica (Ahn, 1987).
En funcion de la experiencia del grupo quirdrgico se realiza una anastomosis porto-
cava latero-lateral o meso-cava (Slakey, 2001; Emre, 2000).

La compresion de la VCI por la hipertrofia del I6bulo caudado puede dificultar la
eficacia descompresiva de la anastomosis. En esta situacién, diversos grupos
quirdrgicos han aportado soluciones en forma de intervenciones mucho mas
complejas, que presentan una elevada morbi-mortalidad, como la anastomosis
mediante una proétesis entre la vena mesentérica y la auricula derecha o una
derivacion meso-atrial (Henderson, 1990; Klein, 1990; Orloff MJ, 1987; Orloff MJ
1992; Panis, 1994; Slakey, 2001).

Otra propuesta ha sido la dilatacién y colocacion de una prétesis en la zona
estendtica de la vena cava antes de la realizacidon de la anastomosis (Oldhafer,
1998; Redmond, 1987; Ceretti, 1997; Pisani-Cereti, 1998; Gillams, 1991; Emre,
2001).

La derivacion porto o meso-cava se considera contraindicada cuando la venografia
pone de manifiesto una obstruccion de la vena cava igual o mayor al 75 % de su
luz o cuando existe un gradiente entre la vena cava infrahepatica y la auricula
mayor o igual a 15 mmHg. (Slakey, 2001). Otros autores han expuesto que, a
pesar de la compresion y aumento de presidon en la vena cava, la Unica situacion

que realmente contraindicaria la realizacidon de una anastomosis portocava latero-
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lateral o meso-cava seria la existencia de una obstruccion completa de la VCI
(Bismuth, 1991).

Otro problema de la cirugia derivativa radica en que un porcentaje no despreciable
de pacientes presenta estenosis con recidiva del SBC y por tanto, precisan de una
reintervencion (quirirgica o mediante radiologia intervencionista) para mantener la
permeabilidad del shunt (Panis, 1994; Orloff MJ, 2000).

Existe un alto grado de consenso en considerar que en los pacientes con baja
reserva funcional hepatica se debe ofrecer el trasplante como primera opcién. Asi,
en los casos con SBC fulminante, los pacientes con cirrosis avanzada y los
pacientes en que la derivacidon quirdrgica no ha sido eficaz o ha provocado una
insuficiencia hepatica, debe indicarse un trasplante. Por otra parte, en los casos en
que el defecto trombofilico radique en el parénquima hepatico (como en la
deficiencia de proteina C o S) el trasplante sera potencialmente curativo y por tanto
también constituye una indicacion.

En cuanto a las posibles contraindicaciones por la enfermedad subyacente, se
considera que el sindrome mieloproliferativo solo influye en el prondstico vital de
los pacientes si existen signos de mielofibrosis o de leucemia agua o cuando el
tiempo de evolucién se ha prolongado mas de 25 afos (Ganguli, 1998).

Teniendo en cuenta las dificultades del tratamiento quirdrgico derivativo y su
elevada morbi-mortalidad varios grupos han aplicado como primera opcion el
trasplante hepatico (Hemming, 1996; Ringe, 1995; Malkowski, 2002). La
experiencia con el trasplante hepatico en pacientes con SBC es creciente y al
mismo tiempo la supervivencia se ha prolongado desde un 45 % a los 5 afos hasta
un 95 % (Halff, 1990; Ringe, 1994; Jamieson, 1991; Shaked, 1992; Srinivasan,
2002). No obstante, no se ha alcanzado un consenso acerca de que el trasplante
hepatico constituya la primera opcién terapéutica en todos los pacientes con SBC

(Orloff M3, 1998; Orloff MJ, 2001).
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El SBC cronico con cirrosis hepatica requiere el mismo tratamiento que la cirrosis
de otras etiologias. El tratamiento quirdrgico derivativo comporta una elevada
morbi-mortalidad y por tanto se prefiere la opcidn del trasplante hepatico cuando
las complicaciones de la hipertensién portal asi lo indiquen (Hemming, 1996;
Ringe, 1995; Ganguli, 1998; Kungelmans, 1999).

La DPPI ha supuesto una nueva alternativa para la creacidn de una derivacion
portosistémica con minima invasividad y sin los riesgos inherentes a la cirugia.
Ademas una gran ventaja sobre los shunts quirurgicos radica en que la derivacion
intrahepatica drena al tramo suprahepatico de la VCI, obviando la obstruccién por
la estenosis de este vaso.

A pesar de la trombosis de las venas suprahepaticas, la DPPI se puede colocar en
mas del 90% de los pacientes, si el procedimiento lo practican grupos
experimentados, ya que el acceso hasta la vena porta se puede realizar por
puncion de la vena cava intrahepatica si no es posible hacerlo desde la
suprahepatica.

Los resultados publicados desde la primera utilizacion de la DPPI en pacientes con
formas subagudas del SBC en 1993, hasta la actualidad, son muy esperanzadores
(Ochs, 1993; Blum, 1995; Uhl, 1996; Ganger, 1999). Sin embargo, no existe
suficiente informacién acerca de la evolucidén a largo plazo de la funcionalidad de la
derivaciéon y de la evolucién clinica de los pacientes tratados mediante este
procedimiento.

Se ha sugerido que la realizacién de una DPPI, podria ser también una opcion
adecuada en las formas fulminantes de SBC, que aumentaria las probabilidades
de llegar en condiciones aceptables al momento del trasplante hepatico. Incluso
se ha observado que la rapida descompresién de la congestidon hepatica en estos
pacientes ha permitido una recuperacion de la funcidon hepatica, evitando la

necesidad de trasplante hepatico (Kuo, 1996).
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El sindrome de hipertensién portal presenta una gran trascendencia, por su
incidencia, por la gravedad de sus manifestaciones clinicas y por los elevados
costes econdmicos y sociales que se derivan de su tratamiento.

En los paises occidentales, la gran mayoria de los pacientes con hipertensién
portal estan afectos de una cirrosis hepatica, de etiologia alcohdlica o virica; en
Espana la cirrosis hepatica constituye la octava causa de muerte en varones vy la
decimotercera en mujeres.

Sentado este hecho, cabe remarcar que el sindrome de hipertensidon portal puede
aparecer durante el curso clinico de muchas otras enfermedades; de entre ellas,
merece destacarse el SBC, un proceso plurietiolédgico, que afecta a pacientes sin
hepatopatia previa, en el que las manifestaciones clinicas aparecen de forma
aguda o subaguda y que esta gravado con una alta morbimortalidad.

En los dltimos afios se han producido notables avances en el diagndstico y en el
tratamiento del sindrome de hipertension portal, que van a aumentar la
supervivencia y la calidad de vida de los pacientes.

En el ambito del diagnostico merece destacarse la implementacion de las técnicas
hemodinamicas que, mediante la cateterizacion de las venas suprahepaticas
permiten evaluar el GPP. Estas técnicas se utiliza cada vez con mayor frecuencia en
el manejo clinico del paciente afecto de una hepatopatia inductora de hipertension
portal. Estd establecido que estos procedimientos proporcionan una informacion
Unica en cuanto al grado de hipertensién portal y de la respuesta a tratamiento
farmacoldgico. Todo ello tiene implicaciones prondsticas claras, por lo que las
técnicas hemodinamicas son cada vez mas Utiles en la toma de decisiones.

En el ambito de la terapéutica, el advenimiento de la DPPI ha marcado un hito.

Esta técnica ha desplazado la cirugia derivativa en muchos casos; su utilidad en el
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tratamiento y prevencién secundaria de hemorragia por varices esofago-gastricas
rebelde a la terapéutica farmacolégica y endoscdpica estad probada.

Quedan aun, no obstante, incognitas por despejar, tanto de indole diagndstica
como de indole terapéutica, acerca de la utilidad clinica de las técnicas
hemodinamicas en pacientes con hipertensiéon portal. Mediante esta tesis, que se
enmarca dentro de la linea de investigacién sobre hipertensién portal que viene
desarrollando el equipo del Laboratorio de Hemodinamica Hepatica del Hospital
Clinico de Barcelona, se analizan dos aspectos que hasta la actualidad, no se han
abordado en profundidad: uno diagndstico, la concordancia entre el GPP medido de
forma directa y el gradiente de presién de las venas suprahepaticas en pacientes
con hepatopatia crénica por VHC y en la evaluaciéon de la respuesta a propranolol, y
otro terapéutico , el valor de la DPPI en el control a largo plazo del SBC.

Los objetivos generales de esta tesis se estructuran en dos estudios, el primero
dirigido a analizar la utilidad de la medicién de la presidn portal mediante la técnica
indirecta del cateterismo de venas suprahepaticas en la hepatopatia por VHC y en
la valoracidn de la respuesta a propranolol; el segundo dirigido a evaluar la utilidad

de la DPPI en el tratamiento de la hipertensién portal causada por el SBC.

ESTUDIO 1

Parece demostrado que en la hepatopatia alcohdlica, la PSE es equivalente a la
presidon portal (hipertensién portal sinusoidal); dado que la PSL es equivalente a la
presién de la VCI, el gradiente de presidén en las venas suprahepaticas equivale al
gradiente de presidn porto-cava. En cambio, existen indicios de que en los
pacientes con cirrosis hepatica de etiologia no alcohdlica o con hepatitis crénica
activa, la PSE puede subestimar la presion venosa portal (componente

presinusoidal).
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En los pacientes afectos de hepatopatia cronica por VHC, se desconoce si la PSE
equivale a la presion venosa portal.

Por otra parte, no se conoce si los cambios observados en el GPVH durante el
tratamiento con propranolol reflejan adecuadamente los cambios en la presién
venosa portal. Dada la importante prevalencia de la hepatopatia por VHC en
nuestro medio, y la utilizacidon de propranolol como farmaco de primera eleccién en
el tratamiento de la hipertensién portal, resolver estos interrogantes resulta
imprescindible para establecer el valor de la medicién del gradiente de presidén en

las venas suprahepaticas en la practica asistencial.

Hipoétesis:

1. La hipertensién portal en la hepatopatia crénica por VHC es de tipo
sinusoidal, por tanto el incremento de la PSE es equivalente al incremento
de la presién portal al igual que ocurre en la hepatopatia alcohdlica.

2. Los cambios que se observan en el GPVH durante la administracion de
propranolol a pacientes con hipertensién portal sinusoidal concuerdan con
los cambios observados en el GPP.

Objetivos concretos:

1. Analizar la concordancia entre el valor de la presién portal medida
directamente mediante puncién y la PSE, obtenida por cateterismo de venas
suprahepaticas; en tres grupos de pacientes: pacientes con hepatopatia
crénica por VHC, pacientes con hepatopatia alcohdlica y pacientes con
ambas causas de hepatopatia.

2. Analizar, en un subgrupo de pacientes con hipertension portal sinusoidal, la
concordancia entre los cambios del GPP y el GPVH durante el tratamiento

agudo con propranolol.
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ESTUDIO 2

La implantacion de la DPPI permite la creaciéon de una derivacion portosistémica en
pacientes con cirrosis muy avanzada, pero tiene algunas limitaciones importantes,
especialmente la disfuncién y la encefalopatia. Antes de reconocer una nueva
indicacion para la técnica deben analizarse las ventajas e inconvenientes del
procedimiento de forma sistematica .

Entre las indicaciones actualmente sometidas a andlisis se encuentra el tratamiento
del SBC. La DPPI se utilizd por primera vez como herramienta terapéutica en el
SBC en 1993. No obstante, su valor en el manejo clinico de los pacientes afectos de
esta patologia aun no se ha establecido. En todos los trabajos publicados, el
numero de enfermos es bajo y el periodo de evaluacion corto; estas circunstancias
determinan que resulte dificil extraer conclusiones validas acerca de la eficacia de
la técnica, especialmente a largo plazo.

Hipotesis:

1. La DPPI es una técnica util a largo plazo en el tratamiento de los pacientes
con hipertension portal secundaria a SBC que no responden a la
terapéutica farmacoldogica, y su uso puede evitar intervenciones
quirurgicas gravadas con una considerable morbi-mortalidad.

Objetivos concretos:

1. Analizar los resultados, a largo plazo, del los pacientes afectos de SBC
tratados con DPPI como primera alternativa terapéutica derivativa.

2. Analizar los resultados, a largo plazo, de los pacientes afectos de SBC que no
han precisado tratamiento derivativo.

3. Establecer cudl es la prevalencia de SBC idiopatico, si se aplican los nuevos
conceptos diagndsticos en el ambito de la patologia trombofilica, tanto en las

enfermedades mieloproliferativas como en los trastornos de coagulacion.
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ESTUDIO 1

La presion suprahepatica enclavada refleja adecuadamente la presion

portal en la hepatopatia crénica por virus de la hepatitis C.

Wedged hepatic venous pressure adecuately reflects portal pressure in
hepatitis C virus-related cirrhosis

Antonia Perelld, Angels Escorsell, Concepci6 Bru, Rosa Gilabert, Eduardo

Moitinho, Juan Carlos Garcia-Pagan, Jaume Bosch.

Hepatology 1999; 30: 1393 - 1397.

Factor de impacto: 10.2
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ESTUDIO 2

La derivacion portal mediante DPPI es un tratamiento uatil a largo plazo

en el sindrome de Budd-Chiari que no se ha podido controlar mediante

tratamiento médico.

Tips is a useful long-term derivative therapy for patients with Budd-Chiari

syndrome uncontrolled by medical therapy.

Antonia Perell$, Juan Carlos Garcia-Pagan, Rosa Gilabert, Yanette Suarez, Eduardo

Moitinho, Francisco Cervantes, Juan Carlos Reverter, Angels Escorsell, Jaume
Bosch, Juan Rodés.

Hepatology 2002; 35: 132 - 139.

Factor de Impacto: 10.2
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Las complicaciones de la hipertension portal, como la ascitis y la hemorragia
digestiva, constituyen el resultado final de un proceso que comienza, se mantiene
y progresa, a medida que al acontecimiento inicial, el incremento de las
resistencias, se le anade la vasodilatacién esplacnica y periférica, la situacion de
hipervolemia y el aumento de los flujos regionales.

En la investigacion de estos trastornos, las técnicas hemodinamicas, han jugado un
papel trascendental. Su desarrollo ha permitido evaluar la presencia y el grado de
hipertension portal; ademas, el acceso intravascular al parénquima hepatico y a la
circulacion portal ha posibilitado la aparicion de técnicas diagnodsticas
complementarias como la biopsia hepatica transyugular y la portografia retrégrada
con contraste yodado o con CO, y de técnicas terapéuticas como la DPPI.

En el aspecto diagndstico, se ha demostrado que la medicidn de la presién portal
aporta informacién relevante acerca del riesgo de hemorragia por varices
esofagicas (Villanueva, 1996; Armonis 1997; Ready, 1991), del prondstico de los
pacientes con hemorragia aguda (Patch, 1999; Moitinho, 1999; Merckel, 1992;
Pomier-Layrargues, 1987) y de la supervivencia a largo plazo de los enfermos
con cirrosis de etiologia endlica (Tage-jensen, 1988; Vorobioff, 1996). Ademas la
medida repetida de presiones una vez instaurado el tratamiento farmacoldgico
permite cuantificar de forma objetiva la eficacia del tratamiento para disminuir la
presion portal. Este control seriado se practica cada vez con mayor frecuencia ya
que de él se deriva informacién util para conocer la eficacia a largo plazo del
tratamiento farmacoldogico (Feu, 1995; Escorsell, 2000), para mejorar la
supervivencia (Abraldes, 2003) y para tomar decisiones terapéuticas (Bureau,
2002). Por otra parte, la introduccion de nuevos farmacos en el tratamiento de la

hipertensién portal precisa de la demostracion de su accidén hipotensora sobre el
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sistema venoso portal y de que ésta se mantiene en el tiempo (Garcia-Pagan,
2003; Bosch, 2003; Bafares, 2002).

Por su simplicidad, reproducibilidad y practica ausencia de efectos secundarios
incluso en pacientes con cirrosis hepatica avanzada, la medicién del GPVH
mediante cateterismo de las venas suprahepdticas ha sido la técnica mas
utilizada para la realizacion de los estudios hemodindmicos. Sin embargo, esta
técnica no es util cuando la patologia causante de la hipertension portal provoca
un aumento de resistencias de localizacion presinusoidal. En esta situacién la
presion portal evaluada de forma directa es significativamente mas elevada que
la PSE y puede inducir a un error de medida si se considera al GPVH como el
indice de presion portal.

En las fases iniciales del desarrollo de las técnicas de medicion indirecta de la
presidon portal ya se observd que en la hepatopatia alcohdlica el GPVH era
equivalente al GPP medido de forma directa. Sin embargo, al mismo tiempo, se
puso de manifiesto que en un porcentaje elevado de pacientes con cirrosis no
alcohdlica la PSE subestimaba la presién portal, debido a un componente
presinusoidal significativo (Pomier-Layrargues, 1985; Valla, 1984). Si la
hepatopatia por VHC también se acompafiara de un componente presinusoidal
relevante, seria necesario practicar una puncién directa de la vena porta para
obtener una medida exacta de la presion portal.

Las hepatopatias de naturaleza no alcohdlica constituyen un heterogéneo grupo
de enfermedades que incluye a la cirrosis biliar primaria, la hepatitis croénica
autoinmune, la enfermedad de Wilson, la hemocromatosis y las hepatopatias de
origen viral. Se conocia que en la cirrosis biliar primaria (Boyer, 1977; Navasa,
1987) y en la hepatitis o cirrosis de origen autoinmune (Boyer, 1977; Pomier-

Layrargues, 1985), el GPVH subestima, con frecuencia, el grado real de
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hipertensién portal que presenta el enfermo. En cambio la informacion acerca de
si la PSE equivale a la presidn portal en pacientes afectos de hepatopatia crénica
por VHC era muy escasa y con limitaciones metodoldgicas (Deplano, 1999).

Por otra parte, al cuantificar los cambios producidos tras la administracion de
farmacos vasoactivos, especialmente propranolol, también se habia detectado la
existencia de una posible discordancia entre la medida directa de la presion
portal y su evaluacidon indirecta mediante cateterismo de las venas
suprahepaticas. Esta discordancia se observd en estudios realizados en grupos
pequefios de pacientes afectos de cirrosis de etiologia endlica (Valla, 1984).

Dada la importante prevalencia de la hepatopatia por VHC y de la amplia
utilizaciéon del propranolol en el tratamiento farmacolégico de la hipertensién
portal, resolver estas incégnitas resultaba imprescindible para establecer el valor
real de la medicidon del GPVH en el manejo clinico del paciente con enfermedad
hepatica cronica.

El primer estudio de los dos que conforman la presente tesis responde a estas
cuestiones con la medicion simultdnea de la presién portal y de la PSE en tres
grupos de enfermos: a) en 32 pacientes con hepatopatia cronica causada
exclusivamente por VHC; b) en 25 pacientes con hepatopatia causada
exclusivamente por enolismo crénico y c) en 14 pacientes en que coexistian ambas
circunstancias. En el grupo de enfermos con hepatopatia por VHC, 26 casos
presentaban una cirrosis y 5 una hepatitis cronica activa; en un paciente
Unicamente se observaban minimos cambios inflamatorios en la histologia
hepatica. El grupo de enfermos con hepatopatia endlica comprendia 23 pacientes
con cirrosis, y dos pacientes con esteatosis. Todos los pacientes endlicos con VHC

positivo presentaban cirrosis hepatica. En promedio, los pacientes con hepatopatia
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por VHC eran de mayor edad, presentaban una hepatopatia menos avanzada y una
menor presencia de ascitis que los pacientes con hepatopatia alcohdlica.

El resultado mas importante de este primer estudio fue comprobar una elevada
concordancia entre la presiéon portal medida de forma directa y la PSE como
evaluacion indirecta de la presidn portal, ya que el coeficiente de correlacion
intraclase fue del 0,94 para el grupo de pacientes con hepatopatia por VHC.
Paralelamente, los coeficientes de correlacion intraclase fueron similares para los
otros dos grupos (0,93 para el grupo de pacientes con abuso endlico y 0,97 para el
grupo de hepatopatia endlica y VHC positivo). Esta elevada concordancia se
observd tanto en los pacientes asintomaticos como en aquellos que presentaban
una hepatopatia avanzada (cirrosis con Child-Pugh C). Las discrepancias entre la
PSE y la presion portal, definidas por una diferencia entre estas dos medidas mayor
o igual a 5 mmHg., se analizaron en la serie global de 71 pacientes. La PSE
subestimd la presion portal sélo en un paciente (que pertenecia al grupo de
hepatopatia por VHC), ello implica que Unicamente el 2 % de los pacientes VHC
positivos de la serie global presentaba un componente presinusoidal significativo.
En cambio, en un nimero mayor de casos se observd que la PSE sobreestimé la
presién portal real. Esta circunstancia ocurrié en 6 pacientes (8,5 %) (2 con VHC y
4 con hepatopatia alcohdlica); en cinco de ellos (83%) el estudio ecografico y/o
hemodinamico puso de manifiesto alguna alteracién en el flujo portal hepatico
(flujo hepatofugal, trombosis portal o derivacidon portal hacia una vena umbilical
dilatada). También se observé alguna de estas alteraciones en el grupo de
pacientes que presentaban concordancia entre la PSE y la presion portal, si bien
con menor frecuencia (19%). Esta asociacion entre la presencia de flujo
hepatofugal y una PSE mayor que la presion portal ya se habia observado con

anterioridad en casos aislados (Boyer, 1977; Rector, 1988; Bauret, 1989). En esta
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situacion el flujo sinusoidal y la presion hepatica sinusoidal no reciben apenas aflujo
portal y dependen en gran medida de la perfusion arterial; por tanto, la PSE puede
reflejar asi la mayor presién del sinusoide hepatico al estar sometido a las
influencias de una circulacién a mayor presion, como es la arterial, en comparaciéon
con el aflujo venoso portal. Aunque no fue posible corroborar el incremento de
aflujo arterial en los pacientes con discrepancias, se conoce que la respuesta
compensatoria de vasodilatacion arterial se mantiene incluso en enfermos con
cirrosis hepatica avanzada (Zipprich, 2003).

Por otra parte, tal como se ha comentado, se exploré también la posiblidad de que
existiera discordancia entre el GPVH y el GPP durante la administraciéon de
propranolol independientemente de la causa de la hepatopatia. Tampoco en este
caso se observaron discrepancias significativas ya que, en un subgrupo de 9
pacientes, formado con tres enfermos de cada uno de los distintos grupos
etioldgicos, la concordancia entre los cambios del GPVH y del GPP fue elevada
(coeficiente de correlacidn intraclase del 0,87).

En conclusion, con este primer estudio se demuestra que la técnica indirecta de la
cateterizacién de las venas suprahepaticas resulta adecuada para evaluar el grado
de hipertension portal en la hepatopatia por VHC y también para valorar los
cambios que se producen tras la administracién de farmacos betabloqueantes no
selectivos como el propranolol. En Ila actualidad, el conocimiento del
comportamiento hemodinamico de la hepatopatia crénica por VHC ha llevado a la
constatacion de que la medida del GPVH es un test dindmico que puede reflejar el
estado de progresion de la hepatopatia e incluso servir de marcador de respuesta
al tratamiento antiviral (Burroughs, 2002).

En el aspecto terapéutico, el desarrollo de las técnicas hemodinamicas ha permitido

incrementar el arsenal disponible frente a la hipertensién portal con una nueva
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arma como la DPPI. Las principales ventajas de esta técnica terapéutica radican en
que constituye una derivacion total, no parcial ni selectiva, y en que puede
aplicarse a pacientes con riesgo elevado en los que no puede practicarse una
intervencion quirdrgica. Por ello, su primera y principal indicacién ha sido el
tratamiento urgente de la hemorragia por varices esofagicas o gastricas en la que
han fracasado el tratamiento farmacoldgico y endoscépico. Con la DPPI se consigue
una reduccién inmediata del GPP que posibilita el control de la hemorragia.

No obstante, la técnica tiene dos limitaciones relevantes que pueden gravar su
influencia en la mejoria de la supervivencia de los pacientes: a) presenta una tasa
muy alta de disfunciones por estenosis, circunstancia que implica la reaparicion de
una hipertension portal significativa; y b) con su aplicacién , una parte de la sangre
del territorio portal se deriva sin pasar por el higado, circunstancia que conlleva un
riesgo no despreciable de induccidn de novo de encefalopatia o de agravamiento de
una encefalopatia preexistente. Por otra parte cabe remarcar que apenas existen
estudios controlados en los que se compare esta modalidad terapéutica con otras
previamente existentes.

De hecho, a pesar de la elevada utilizacion de la técnica en el tratamiento de la
hemorragia por varices (Escorsell, 2002) y de otras complicaciones de la
hipertension portal como la ascitis refractaria (Guevara, 1998), las indicaciones de
la DPPI aun no estan bien establecidas (Boyer, 2003).

El principal objetivo del segundo estudio de la presente tesis fue analizar una de las
indicaciones emergentes de la DPPI, su aplicacion en el SBC, una entidad con unas
caracteristicas muy diferentes a la cirrosis hepatica, la principal causa de
hipertension portal en nuestro medio.

El SBC es un trastorno primariamente hemodindmico ya que el fendmeno inicial

consiste en la obstruccion total o parcial del flujo a través de las venas
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suprahepaticas por una lesidon endoluminal (trombosis, endoflebitis o0 membranas),
que se instaura sobre un higado previamente sano. La resolucion precoz de la
lesién, con el restablecimiento del flujo de salida hepatico a través de las venas
suprahepaticas, revierte la congestidon y asi el parénquima hepatico recupera su
normal estructura y funcidn. Cuando la obstruccién venosa se mantiene, las
lesiones congestivas y la hipertension portal se establecen, y la enfermedad
progresa, con un curso potencialmente fatal si no se toman las medidas
terapéuticas oportunas. En los Ultimos 25 afios el tratamiento de referencia ha
consistido en la derivacién quirurgica porto-sistémica con el objetivo de convertir a
la vena porta en la via de salida del flujo hepatico y asi evitar la situacion de
congestion. Aunque con la cirugia se han conseguido en muchas ocasiones la
resolucion del cuadro a largo plazo, se ha comunicado una elevada tasa de
trombosis de la derivacion, del orden del 32 %, asociada a una alta morbi-
mortalidad (Panis, 1994). La derivacion quirdrgica porto-sistémica presenta otras
importantes limitaciones derivadas de la aplicacién de la técnica y de la necesidad
de practicar una laparotomia a pacientes que presentan un riesgo quirdrgico
elevado. Ademads, la dificultad de realizar una derivacidn quirdrgica se ve
incrementada por la oclusidon total o la compresion parcial de la VCI por una
trombosis asociada o por el I6bulo caudado congestivo que puede ser la causa del
fracaso de la derivacion porto o meso-cava. La derivacidn meso-atrial ha sido la
modalidad mas utilizada para superar este obstaculo aunque se asocia a una
importante morbi-mortalidad (Orloff MJ, 2000). Por otra parte es destacable el
hecho de que, en un revision retrospectiva, el tratamiento quirdrgico derivativo no
se asocidé a un mejor prondstico (Zeitoun, 1999).

La introduccién de la DPPI conduce a un escenario muy diferente del previo. Las

bases teodricas que sustentan la preferencia de la DPPI frente la derivacion
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quirdrgica consisten en que aquella evita el riesgo inherente a la cirugia y en que
ésta conduce el flujo hepatico de salida hasta el segmento de la VCI proximal a la
zona de compresion de esta vena por el higado congestivo.

Comprobar en la practica estas ventajas tedricas, fue el animo que inspird la
implantaciéon en nuestro centro en 1992 de la DPPI como modalidad derivativa de
eleccion en el tratamiento del SBC. Paralelamente se disefid un protocolo
diagndstico y terapéutico para que se aplicara uniformemente a todos los pacientes
y poder asi extraer una conclusiones validas en el momento en que se procediera a
analizar los datos obtenidos.

En el periodo entre 1992 y 1999 se incluyeron 21 pacientes con confirmacion
diagndstica de SBC primario. El profundo y extenso protocolo diagndstico
encaminado a demostrar la presencia de una hemopatia o de un trastorno de la
coagulacidon permitid detectar por lo menos un trastorno trombofilico en 20
enfermos; es decir, sélo en un paciente se establecid el diagnodstico de SBC
idiopatico. La frecuencia de casos idiopaticos fue muy inferior a la que se
comunicaba en series de la década de los setenta y de los ochenta. (Mitchell,
1982; Hemming, 1996; Ringe, 1995).

Se observaron todas las formas de presentacidon clinica del SBC. El espectro
comprendié desde un paciente asintomatico hasta un enfermo con insuficiencia
hepatica fulminante; la presentacion clinica mas frecuente consistié en malestar
abdominal y ascitis.

Con tratamiento médico (anticoagulacién, diuréticos y control de la patologia
hematoldgica subyacente) un total de 8 pacientes presentaron una buena evolucion
clinica con desaparicion de los sintomas y normalizacion de los parametros
analiticos y de la histologia hepatica obtenida mediante biopsia transyugular. En

uno de estos 8 enfermos, el tratamiento también comprendid la correcciéon de una
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estenosis de la vena suprahepatica mediante angioplastia. Como era de esperar, la
gravedad de la presentacién clinica del SBC en estos pacientes era menor; tenian
una menor puntuacion de Child-Pugh, una menor frecuencia de ascitis y unos
valores de transaminasas inferiores a los pacientes que precisaron un tratamiento
derivativo.

Otra diferencia significativa fue la observacion de que la mayoria de pacientes a los
que se aplicé un tratamiento derivativo presentaban trombosis de las tres venas
suprahepaticas principales mientras que esta circunstancia acaecié Unicamente en
un paciente del grupo que no precisé derivacion portosistémica.

La DPPI se indicé en los pacientes que presentaron insuficiencia hepatica
progresiva o complicaciones de la hipertension portal a pesar del tratamiento
médico. Se practicaron 13 DPPI, en 4 casos por insuficiencia hepatica, en 7 por
ascitis refractaria, en un caso por hemorragia por varices esofagicas y en otro por
peritonitis bacteriana espontanea. En todos los casos fue técnicamente posible, ya
que a pesar de que la trombosis afecte a las tres ramas suprahepaticas es posible
detectar el punto de salida de estas venas en la VCI y practicar ahi la puncién. En 3
casos fue preciso realizar directamente una puncién a través de la vena cava
intrahepdtica, sin que se presentaran complicaciones asociadas. Una vez
conseguida la cateterizacion de la porta se reinstauraba la descoagulacion
sistémica, ya que el trastorno trombofilico subyacente conlleva un riesgo no
despreciable de trombosis temprana de la derivacién. La trombosis temprana y
repetida de la comunicacién portosistémica en un caso obligd a la practica de una
derivacion quirlrgica. En este caso la evolucidon posterior, con dilatacién
segmentaria de la via biliar planted la posibilidad de que fuera una seccién de esta

via la causante de la trombosis repetida por el drenaje de bilis en la derivacidn.
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En el resto de pacientes, la DPPI tuvo unos resultados excelentes a corto plazo, con
mejoria del control de la ascitis, mejoria de la funcidn hepéatica y disminucién de las
transaminasas, todo ello asociado en la mayoria de los casos a una reduccion de la
hipertension portal hasta valores inferiores a 12 mmHg. Sélo en un caso, que habia
debutado como fallo hepatico fulminante en una paciente de 67 afios, la mejoria
inicial se siguié de una recidiva del cuadro clinico y del éxitus de la enferma.

El resultado mas relevante del estudio ha consistido en objetivar, en el seguimiento
de los pacientes, que la mejoria de la enfermedad congestiva hepatica se mantiene
a largo plazo y que la mayoria no precisan otro tratamiento afiadido ni presentan
signos de progresién de la hepatopatia. Durante el periodo de seguimiento (0,6 -
7,1 anos) sélo se indico el trasplante hepatico en una paciente porque se evidencio
insuficiencia hepatica, ascitis refractaria y signos de cirrosis hepatica en Ia
histologia de la biopsia obtenida por via transyugular. Cabe exponer que durante el
seguimiento, ademas de un control clinico y ecografico se realizaron revisiones
periddicas de la permeabilidad de la prétesis y del gradiente de presion a la que
esta sometido el higado.

La tasa de disfuncién de la DPPI fue elevada, circunstancia similar a la que se
observa en pacientes cirréticos. Sin embargo, a diferencia de lo que ocurre en estos
enfermos, en los pacientes con SBC la oclusidon completa del tracto intrahepatico no
se siguidé de la reaparicion de hipertensiéon portal, ya que el GPVH fue normal, y no
se observaron signos analiticos o clinicos sugestivos de la presencia de una
hepatopatia significativa; la ecografia puso de manifiesto la existencia de una
extensa red de colaterales intra y extrahepaticas. Es posible que la DPPI haya
servido para ganar tiempo hasta el desarrollo de colaterales porto-sistémicas
suficientes como para mantener la descompresion del higado a pesar de la oclusion

del procedimiento derivativo. El hecho de que los pacientes afectos de SBC
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asintomatico presenten un mayor numero de colaterales espontdneas intra o
extrahepaticas que los pacientes con formas sintomaticas de la enfermedad apoya
este hecho (Hadengue,1994).

En conclusion, el SBC requiere de un manejo multidisciplinar. Es absolutamente
necesario dilucidar cudl es la mejor opcién terapéutica de una manera
individualizada. En un grupo de pacientes el tratamiento pueden ser
exclusivamente médico; en ocasiones los enfermos pueden beneficiarse de la
angioplastia o de la colocacion de proétesis sobre una estenosis clinicamente
significativa. Cuando la patologia progresa a pesar del tratamiento médico, se debe
realizar una derivacion portosistémica. La DPPI es una técnica derivativa segura y
eficaz , ya que consigue una probabilidad de supervivencia similar a la de los

pacientes con formas mas leves de SBC.
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Estudio 1

1. En pacientes con hepatopatia crénica por VHC la medicién del GPVH es
equivalente a la medicion del GPP ya que la PSE refleja adecuadamente la
presidon portal. En esta patologia se puede, pues, utilizar el GPVH como
equivalente de la presion portal de la misma forma que se realiza en la
cirrosis de origen endlico.

2. En cambio, con independencia de la etiologia de la hepatopatia crdnica,
cuando la perfusién portal se encuentra comprometida por la presencia de
flujo hepatofugal o de una trombosis, existe una elevada probabilidad de que
el GPVH sobreestime el GPP real.

3. Los cambios de la hemodinamica esplacnica en repuesta a la administracién
de propranolol son evaluables mediante el cateterismo de venas
suprahepaticas, ya que existe una buena concordancia entre la modificacién
del GPP y la del GPVH.

Estudio 2:

4, Parte de los pacientes con SBC, con indices clinico-analiticos
correspondientes a formas leves de SBC, pueden manejarse de forma
satisfactoria sélo con tratamiento médico y anticoagulacion.

5. Un elevado indice de sospecha, incluyendo examenes ultrasonograficos
detallados, permiten efectuar un cateterismo diagndstico en fases precoces
de la enfermedad, antes de que sea necesario el tratamiento derivativo.

6. En los pacientes con SBC mas avanzado, que no responden al tratamiento
médico, la DPPI constituye un tratamiento seguro y eficaz; ya que la
supervivencia que se alcanza es similar a la que presentan los pacientes con

formas leves de Budd-Chiari que no requieren tratamiento derivativo, y en
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un seguimiento a largo plazo la mayoria de pacientes no requieren ningun
otro tratamiento invasivo.

7. Con la aplicacion de protocolos diagnosticos encaminados a demostrar la
existencia de una hemopatia o de un trastorno de la coagulacién, puede
establecerse un diagndstico etioldgico del SBC en la gran mayoria de los
casos. En nuestro medio las causas mas frecuentes de SBC son los
sindromes mieloproliferativos, la hemoglobinuria paroxistica nocturna y el
sindrome antifosfolipido primario. En la serie que se ha presentado un 10 %
de los casos tenian mas de una enfermedad que podia ocasionar un
sindrome de hipercoagulabilidad. El conocimiento de la enfermedad de base

posibilitara la instauracién de un tratamiento mas individualizado.
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