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INTRODUCCION

La hipertension portal se define como un aumento
patoldgico de la presion en la vena porta. La cirrosis es
la causa mds frecuente, pero existen otras causas que
dan lugar a “hipertension portal no cirrética” que se cla-
sifican en causas prehepaticas, intrahépaticas, divididas
a su vez en presinusoidal, sinusoidal y postsinusoidal, y
causas posthepdticas'2.

La HPI es una enfermedad de etiologia desconocida,
poco frecuente, caracterizada por dilatacion sinusoidal,
fibrosis portal y marcada fleboesclerosis® y que se
enmarca entre las causas intrahepaticas presinusoidales
de hipertensién portal. Clinicamente se produce hiper-
tension portal, con formacién de varices esofagicas y la
aparicion de vasos colaterales portosistémicos. Ademas
aparece esplenomegalia e hiperesplenismo secundario,
todo ello en ausencia de cirrosis hepatica.

EPIDEMIOLOGIA

No se conoce de manera fiable su incidencia, pero en
paises asiaticos como India o Japén dénde la enferme-
dad es mas frecuente, se ha estimado que la HPI llegar a
ser la causa de HTP hasta en el 30-48% de los casos. En
Europa esta entidad se da con mucha menos frecuencia.
La mayoria de pacientes son adultos jévenes, en la cuar-
ta o quinta década de la vida. Se asocia con niveles
socioeconémicos bajos. Se cree que su incidencia estd
disminuyendo en paises asidticos. Se cree que es mads
frecuente en mujeres, aunque existe controversia al res-
pecto.

PATOGENIA

Se cree que juegan un papel predisponente infecciones
intraabdominales o diarreas en la infancia’. Las enfer-
medades autoinmunes también se han relacionado con
bastante frecuencia a la HPI. Se ha descrito un patrén
histolégico similar en la afectaciéon venosa de la HPI y

las alteraciones cutdneas de la esclerodermia®®. Otras
asociaciones descritas incluyen la artritis reumatoide’,
enfermedad de Sjogren, lupus eritematoso sistémico,
enfermedad mixta del tejido conectivo. Otras posibles
causas son la exposicion a arsénico® o sulfato de cobre, o
medicamentos como el metrotrexate, azatioprina o cor-
ticoesteroides. La HPI es una causa de hipertensién por-
tal no cirrética en pacientes con VIH?, habiéndose des-
crito una fuerte asociacién al tratamiento prolongado
con farmacos antiretrovirales empleados en pacientes
con infeccién por VIH (didanosina) 1. En estos pacien-
tes, las presiones portales pueden no estar elevadas o
estarlo de forma leve, lo que no impide que existan
datos evidentes de hipertension portal: varices esofagi-
cas o esplenomegalia'l. Los pacientes con VIH y HPL, en
relacion con la toma prolongada de didanosina, parecen
presentar mayor riesgo de trombosis portal a lo largo de
la evolucién de la enfermedad. Segtin algunos autores,
la retirada de la didanosina parece mejorar la clinica y
los valores de laboratorio'? aunque existe controversia al
respecto!®. También se han estudiado algunas mutacio-
nes protrombéticas'* como posible causa de la hiperten-
sién portal por medio de microtrombosis de las peque-
flas ramas portales, sin llegar a conclusiones determi-
nantes, tanto en pacientes VIH como en pacientes no
infectados®. Se han descrito casos de HPI en pacientes
con enfermedad celifacal6.

A nivel molecular se ha destacado el posible papel de
varios agentes, como la endotelina-1' o el factor de cre-
cimiento de tejido conectivo'™!8. En cualquier caso,
como ya se ha dicho, la etiologia sigue siendo descono-
cida.

CLiNICA

Aparece esplenomegalia hasta en un 88,4% de los
pacientes y ésta puede presentarse como una masa
indolora en hipocondrio izquierdo. La hepatomegalia es
menos frecuente (44,4%). Se estima que el 97% de los
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pacientes tiene varices esofagicas, presentando melenas
0 hematemesis hasta el 72%. Aproximadamente un 12%?*
presenta ascitis, que suele ser transitoria y aparece méas
frecuentemente si el paciente ha presentado sangrado
por varices esofagicas. La anemia y la pancitopenia no
son infrecuentes. Por el contrario, los signos de hepato-
patia crénica son raros. Parece que el porcentaje de
pacientes con varices gastricas y/o anorrectales es

mayor que en pacientes cirroticos™.

La mortalidad por hemorragia digestiva parece menor
por la buena reserva funcional hepatica que en pacientes
cirréticos. Sin embargo, existe mayor tendencia a la
trombosis portal?’, que es un dato de mal prondstico
cuando aparece. También se cree que hay una menor
incidencia de infecciones bacterianas en los pacientes
con hemorragia digestiva e HPI que en cirréticos con
sangrado.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

La histologia es esencial para el diagndstico, sobre
todo la ausencia de nédulos de regeneracion en una
biopsia de tamafio adecuado. Ademas suele verse vas-
cularizacién aberrante, fibrosis periportal, dilatacién
sinusoidal, microtrombosis, obliteraciéon de pequefios
vasos portales y ausencia de dafio hepatocelular. En
cualquier caso, no existen hallazgos patognomonicos?..

Las pruebas de laboratorio podrén evidenciar datos
de hiperesplenismo, mientras que el perfil hepatico per-
manecerd normal o con alteraciones minimas. Algunos
autores han sugerido que el fibrinégeno y la agregacion
plaquetaria disminuyen, y se han encontrado alteracio-
nes en el INR de estos pacientes, aunque estas alteracio-
nes de la coagulacién no han sido claramente demostra-
das.

Las pruebas de imagen como la ecografia abdominal,
la tomografia computarizada, la resonancia magnética o
la ecocardiografia tienen especial importancia para des-
cartar causas extrahepdticas de hipertensién portal?,
como trombosis esplenoportal, sindrome de Budd-
Chiari o taponamiento cardiaco

En cuanto a la valoracién endoscépica, cabe destacar
que en el momento del diagnéstico las varices esofagicas
son importantes. Se debe descartar la presencia de vari-
ces gastricas (25%), siendo las varices anorrectales y gas-
tropatia de la hipertension portal hallazgos poco fre-
cuentes.

Las presiones portales mostrardn un aumento evi-
dente de la presion de la vena porta, con una resistencia
al flujo a nivel predominantemente presinusoidal, y el
gradiente de presién venosa hepdtica es normal o se
encuentra débilmente elevado, mientras que la presién
venosa portal es mucho mayor que la intrahepétical.

De esta forma, para establecer el diagnéstico de HPI

nos basaremos en la presencia de hipertensién portal,
circulacién colateral, esplenomegalia, varices esofagicas,
pruebas de funcién hepdtica normales, histologia com-
patible, gradiente venoso hepatico normal o casi normal
y ausencia de infecciéon por virus hepatotropos, hepati-
tis autoinmune, enfermedades por depésito u otras cau-
sas de hepatopatia crénica.

TRATAMIENTO Y MANEJO

El sangrado por varices se maneja de la misma forma
que en pacientes cirréticos?, siendo el tratamiento
médico-endoscépico efectivo. Si éste fracasa, se puede
recurrir a la colocaciéon de una derivacién intrahepatica
portosistémica transyugular (TIPS) o la cirugia descom-
presiva.

Todos los pacientes con esplenomegalia y sospecha de
HPI deben realizarse una endoscopia para el cribado de
varices.

En varices grandes se recomienda la ligadura endos-
cépica como profilaxis primaria y secundaria. Un estu-
dio reciente sugiere que la profilaxis secundaria del san-
grado por varices es igual de eficaz mediante ligadura
con bandas eldsticas que con el uso de propranolol?. La
cirugia descompresiva no debe usarse en pacientes que
no hayan sangrado, sin embargo se acepta su uso como
profilaxis secundaria'®.

El trasplante hepatico se ha realizado en unos 40
pacientes con HPI que habian desarrollado complicacio-
nes graves y que no podian ser sometidos a la coloca-
ci6én de un TIPS?, de los que 3 mostraron recidiva de la
HPI en el higado trasplantado®..
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