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PALABRAS CLAVE Resumen

Hipertension portal Antecedentes: La hipertension portal prehepatica puede cursar por muchos aios asintomatica
prehepatica; en nifos. Las medidas terapéuticas (farmacologicas, endoscopicas y quirdrgicas) luego del diag-
Nifios; nostico estan condicionadas por las caracteristicas especificas de cada paciente. En México no
México existe un registro que documente la incidencia y la caracterizacion de estos pacientes.

Objetivo: Determinar las principales caracteristicas clinicas, radiologicas y endoscopicas al
diagnostico de estos pacientes en el Instituto Nacional de Pediatria de enero de 2001 a diciembre
de 2011.

Método: Estudio observacional, descriptivo, retrolectivo y transversal, en el que fueron revi-
sados todos los expedientes de pacientes con este diagnostico.

Resultados: Mayor prevalencia de etiologia prehepatica 32/52 (61.5%) de los casos revisados
con diagnostico de hipertension portal. Predominio de género masculino (62.5%) y con 11/
32 pacientes menores de 4 anos. Principal motivo de consulta: sangrado de tubo digestivo alto
anemizante (71.9%); principal patologia: degeneracion cavernomatosa de la vena porta (65.6%).
La esplenoportografia se describi6 en 17/32 pacientes. Un 65.5% de los pacientes recibio la com-
binacion terapéutica con propranolol e inhibidor de la bomba de protones. Endoscopia inicial:
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varices esofagicas en el 96.9%. De estos, 12 casos con varices gastroesofagicas. Gastropatia
congestiva: 75%. Se realizo ligadura de varices en 8 casos (25%), escleroterapia de varices eso-
fagicas en 5 casos (15.6%), y escleroterapia en varices gastricas en 2 pacientes. En 17 pacientes
(53.1%) fue realizada una derivacion portosistémica: en 10 ileomesocava y en 7 esplenorrenal.
Un 28.1% (9 pacientes) fueron sometidos a esplenectomia total.

Conclusiones: La principal causa fue la degeneracion cavernomatosa de la porta, con una pre-
dominancia en varones. El primer sintoma fue el sangrado variceal.

© 2014 Asociacion Mexicana de Gastroenterologia. Publicado por Masson Doyma México S.A.
Todos los derechos reservados.

Clinical, radiologic, and endoscopic characteristics upon diagnosis of patients
with prehepatic portal hypertension at the Instituto Nacional de Pediatria from 2001

Background: Prehepatic portal hypertension in children can be asymptomatic for many years.
Once diagnosed, the therapeutic measures (pharmacologic, endoscopic, and surgical) are con-
ditioned by the specific characteristics of each patient. In Mexico, there are no recorded data

Aims: To determine the main clinical, radiologic, and endoscopic characteristics upon diagnosis
of these patients at the Instituto Nacional de Pediatria within the time frame of January 2001

Methods: A cross-sectional, retrolective, descriptive, and observational study was conducted in
which all the medical records of the patients with portal hypertension diagnosis were reviewed.
Results: There was a greater prevalence of prehepatic etiology (32/52) (61.5%) in the portal
hypertension cases reviewed. Males (62.5%) predominated and 11 of the 32 patients were under
4years of age. The primary reason for medical consultation was upper digestive tract bleeding
with anemia (71.9%) and the main pathology was cavernomatous degeneration of the portal vein
(65.6%). Splenoportography was carried out on 17 of the 32 patients. A total of 65.5% of the
patients received the combination therapy of propranolol and a proton pump inhibitor. Initial
endoscopy revealed esophageal varices in 96.9% of the patients, 12 of whom presented with
gastroesophageal varices. Congestive gastropathy was found in 75% of the patients. The varices
were ligated in 8 cases, sclerotherapy for esophageal varices was carried out in 5 cases (15.6%),
and sclerotherapy for gastric varices was performed in 2 patients. Seventeen patients (53.1%)
underwent portosystemic diversion: 10 of the procedures employed a mesocaval shunt and 7 a
splenorenal shunt. Nine patients (28.1%) underwent total splenectomy.

Conclusions: The primary cause of the disease was cavernomatous degeneration of the portal
vein; it was predominant in males and the first symptom was variceal bleeding.

© 2014 Asociacion Mexicana de Gastroenterologia. Published by Masson Doyma México S.A. All
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Introduccion

reportada de cada etiologia es variada. Autores como Pod-
dar et al.’ y Donatone* reportan su frecuencia y obtienen

La vena porta es responsable de cerca dos tercios del
flujo sanguineo hepatico. Administra sangre rica en oxi-
geno, nutrientes, factores de crecimiento y hormonas, entre
otros elementos. La vena porta resiste solo bajas presiones,
definiéndose hipertension portal cuando la presion portal
excede los 5 mmHg. Mediante ultrasonido doppler se puede
observar de forma normal un flujo continuo con un rango
normal entre 15-30cm/s"2.

La etiologia del sindrome de hipertension portal es
variada. En base a su clasificacién anatémica, esta puede
clasificarse en prehepatica, intrahepatica (presinusoidal,
sinusoidal y postsinusoidal) y posthepatica. La prevalencia

predominio de la hipertension portal prehepatica sobre la
hipertension portal hepatica: 68% versus 32% y 54% versus
46%, respectivamente. Se ha descrito que la edad inicial
de las manifestaciones de enfermedad es de 4.6 anos en la
hipertensién portal prehepatica y de 6.9afos en la hiper-
tension portal hepatica.

Las principales causas de hipertension portal prehepatica
son: trombosis de la vena porta, degeneracion cavernoma-
tosa de la porta, trombosis de la vena esplénica y, en menor
medida, malformaciones congénitas de la porta y enferme-
dad de Klatskin. Las 2 primeras mencionadas son las mas
estudiadas. La principal manifestacion clinica inicial en esta
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patologia es el sangrado de tubo digestivo alto; cerca del 90-
95% de estos pacientes tienen varices esofagicas y 35-40%
tienen varices gastricas’.

Dentro de los estudios diagnosticos utilizados se encuen-
tran: USG doppler, esplenoportografia, angiorresonancia y
angiotomografia.

El tratamiento involucra 2 aspectos importantes:
a) tratamiento médico, con medicamentos como propra-
nolol, ranitidina o inhibidor de la bomba de protones;
2) tratamiento endoscopico de vdrices, con pocos estudios
en pediatria que comparen ligadura versus escleroterapia, y
3) tratamiento quirurgico, con derivaciones portosistémicas
(totales o selectivas), esplenectomia o embolizacion parcial.

El objetivo de este estudio fue determinar las principa-
les caracteristicas clinicas, radiologicas y endoscopicas al
diagnostico de los pacientes con hipertension portal prehe-
patica en el Instituto Nacional de Pediatria de enero de 2001
a diciembre de 2011.

Material y métodos

Estudio observacional, descriptivo, retrolectivo y trans-
versal. El protocolo fue aceptado por los Comités de
Investigacion y Etica del Instituto Nacional de Pediatria.
Se realizd una busqueda en el Archivo Clinico de todos
los expedientes con diagnostico confirmado. Se obtuvieron
52 expedientes clinicos de pacientes atendidos en la institu-
cién del 1 de enero de 2001 hasta el 31 de diciembre de 2011.
De estos, 32 contaban con etiologia prehepatica, siendo
incluidos en la revision. Se analizaron variables demografi-
cas, clinicas, de imagen y tratamiento (médico y quirQrgico).
Se utilizo estadistica descriptiva utilizando medidas de ten-
dencia central, de dispersion y pruebas de normalidad para
las variables cuantitativas y frecuencias y porcentajes
para las variables categodricas con apoyo del programa SPSS
version 19.0.

Resultados

Los diagndsticos de los 52 expedientes revisados inicial-
mente se encuentran distribuidos de la siguiente manera:

o Hipertension portal prehepatica: 32 pacientes (61.5%).

o Hipertension portal intrahepatica presinusoidal: 6 pacien-
tes (11.5%), todos con diagnostico de esclerosis hepato-
portal.

e Hipertension portal intrahepatica sinusoidal: 12 pacien-
tes (23%). Los diagnosticos reportados fueron: atresia de
vias biliares (5), hepatitis autoinmune (3), hepatitis neo-
natal (1), enfermedad lisosomal (1), absceso hepatico (1),
déficit de alfa 1 antitripsina (1).

o Hipertension portal posthepatica: 2 pacientes (4%): un
paciente con sindrome de cimitarra y el segundo con alte-
racion del flujo de la cava inferior.

Se incluyeron 32 pacientes en este estudio con el diag-
nostico de hipertension portal prehepatica: 12 pacientes
(37.5%) del género femenino y 20 (62.5%) del masculino.
La edad al momento del diagnostico mostré una mediana de
107 meses (minimo de 3 meses y maximo de 181 meses),
de los cuales se reportan 4 nifios (12.5%) de 0 a 12 meses,

Tabla 1 Hallazgos ultrasonograficos

Hallazgos documentados en USG Frecuencia (%)

Flujo de la vena porta 40.6%
Medicién de la porta 9.3°
Presencia de colaterales 84.4
Presencia de derivaciones espontaneas 56.3
Presencia de obstruccion a nivel de flujo 28.1
Presencia de compresion extrinseca 6.3

@ De estos 13 pacientes en los que si se describe el flujo de la
porta, Unicamente en 3 se reporta un valor —de acuerdo con
la literatura— sugerente de hipertension portal.

b De estos 3 pacientes, solo uno cumpli6 con el valor —sugerido
por la literatura— de hipertension portal.

15 (46.88%) de entre 1 a 4 anos, 7 (21.88%) de 5 a 9 anos,
5 (15.62%) de 10 a 13 anos, y un caso (3.12%) de 14 a 18
anos. El peso mostré una mediana de 17 kg (minimo de 4.06
y maximo de 62 kg). La talla mostr6é una mediana de 102 cm
(minimo de 58 cm, maximo de 162 cm).

Cuadro clinico

El motivo de consulta principal fue el sangrado de tubo
digestivo alto anemizante (definido como la presencia de
disminucion de mas de 2 g de hemoglobina de la basal o con
repercusion hemodinamica) en 23 casos (71.9%); hiperesple-
nismo en 5 casos (15.6%) (caracterizado por leucopenia y
trombocitopenia), sangrado de tubo digestivo alto no anemi-
zante en 2 casos (6.3%) y esplenomegalia aislada en 2 casos
(6.3%).

Diagnostico

El principal diagnostico de base fue la degeneracién caver-
nomatosa de la vena porta en 21 casos (65.6%), siguiendo la
trombosis de la vena porta en 6 casos (18.8%) y la trombosis
de la vena esplénica en 5 casos (15.6%). Solo en 10 casos se
report6 el antecedente de onfaloclisis, y en solo 2 casos
se encontro deficiencia de proteinaSy C.

Estudios de imagen

El USG doppler fue realizado en todos los pacientes. En 13
(40.6%) fue descrito el flujo de la vena porta medido en
cm/s, con un valor minimo de 11, maximo de 50 y mediana
de 21.3. En 3 casos fue realizada la medicion de la vena
porta. El USG reporto, en orden de frecuencia, la presencia
de circulacion colateral en 27 pacientes (84.4%), la presen-
cia de obstruccion a nivel de flujo en 18 (56.3%), la presencia
de derivaciones espontaneas en 9 (28.1%) y la presencia de
compresion extrinseca en 2 (6.3%) (tabla 1).

La esplenoportografia fue realizada en 17 de 32 pacien-
tes, la cual reporto 7 casos (21.9%) con imagen en «ovillo»
caracteristica de la degeneracion cavernomatosa de la vena
porta; en 15.6% se observo imagen de «corte de flujo», que
corresponde a la trombosis de la vena porta; en 4 casos
(12.4%) se reporté obstruccion de la vena esplénica, y solo
en un caso (3.1%) presencia de colaterales.
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La angiotomografia fue realizada solo en 5 pacientes
(15.62%), en los cuales se reportd la presencia de esple-
nomegalia en todos ellos, colaterales en 4, obstruccion a
nivel de flujo en 2, y en un caso presencia de derivaciones
espontaneas.

La angiorresonancia fue realizada en 14 pacientes
(43.75%), y reportd presencia de esplenomegalia y colate-
rales en 13 pacientes, obstruccion a nivel de flujoen 7 y
presencia de derivaciones espontaneas en 6.

Tratamiento médico y quirargico

En cuanto a tratamiento médico, el 65.5% de los casos
(21 pacientes) recibieron la combinacion de propranolol
(dosis 1-2mg/kg/dia) e inhibidor de la bomba de protones
(1 mg/kg/dia); el 34.5% (11 pacientes) recibieron proprano-
lol y ranitidina al momento del diagnéstico.

La panendoscopia inicial reporto: vdrices esofdgicas,
gradon: 12 (37.5%), gradom: 19 (59.4%), sin varices esofa-
gicas: un caso (3.1%). Vdrices esofagogdstricas: 12 casos
(37.5%), 9 de ellos con clasificacion GOV1, y 3 de ellos
con clasificacion GOV 2. El 75% (24 pacientes) presentaban
pangastropatia congestiva.

Se realizo ligadura de varices en 8 casos (25%), esclerote-
rapia de varices esofagicas en 5 casos (15.6%), uno de ellos
paravariceal, no siendo especificado en los 4 restantes. Para
las varices gastricas se realizo6 escleroterapia en 2 pacientes
(6.2%), uno de ellos paravariceal y el otro no especificado.

Se reporta que a 17 pacientes (53.1%) se les realizé una
derivacion portosistémica, de los cuales 10 fue ileomesocava
y en los 7 restantes esplenorrenal. Un 28.1% (9 pacientes)
fueron sometidos a esplenectomia total. En nifos, la razon
de realizar cada derivacion no depende del diagnostico sino
de la edad, del calibre y de la situacion anatomica de los
vasos (valorada por estudio de imagen que ayuda a valorar
las colaterales y qué vena es la mas apropiada para realizar
la derivacion) y, finalmente, de la experiencia del cirujano.

Discusion

En el presente estudio se encontré una prevalencia del
61.5% de etiologia prehepatica de los casos de hiperten-
sion portal, lo que correlaciona con los valores descritos en
la literatura®“. Sin embargo, consideramos que existe un
subregistro de casos de atresia de vias biliares y otras etio-
logias que evolucionan a cirrosis y, por consiguiente, casos
de hipertension portal intrahepatica, por lo cual no pode-
mos afirmar que la hipertension portal prehepatica sea la
causa mas frecuente de todas las hipertensiones portales.

Encontramos que el género masculino en esta serie es
mas frecuente (62.5%), y llama la atencion, ya que en las
series publicadas no se observa una predisposicion de este.
Las variables de edad, peso y talla reportan valores muy
diversos al momento de establecer el diagnodstico, lo cual
contrasta con lo reportado en la literatura, en la que la
mayoria reporta pacientes mayores de 4 aiios, siendo que en
nuestra serie hay 19 pacientes (59%) diagnosticados antes de
los 4 afos de edad*”.

El sangrado de tubo digestivo alto secundario a varices
esofagicas fue la principal manifestacion clinica al momento
del diagnostico, lo cual correlaciona con lo reportado en

la literatura®’: El sangrado encontrado fue anemizante en
la mayoria de casos (71.9%) y no anemizante en el 6.3%.
Esto correlaciona con lo reportado en la literatura, en la
que se menciona que al momento del diagnostico la mayo-
ria de pacientes requieren transfusiones de hemoderivados
para lograr estabilidad hemodinamica, describiendo inclu-
sive una mortalidad del 2 al 5% por esta causa’. Llama la
atencion que en los pacientes que fueron valorados ini-
cialmente por hiperesplenismo o esplenomegalia aislada se
considerd la etiologia hematooncologica; sin embargo, es
importante no olvidar que la causa podria ser la hipertension
portal prehepatica, como sucedidé en nuestros pacientes.
Las principales series de casos”®'° describen la degenera-
cion cavernomatosa y la trombosis de la vena porta como
los principales factores etioldgicos de esta patologia, lo que
esta de acuerdo con los hallazgos de nuestra serie, en la
cual encontramos que el 84.4% de los casos correspondian a
estas patologias en conjunto.

Para el abordaje inicial de estos pacientes el ultrasonido
doppler es el primer estudio de imagen que se debe de
realizar'', ya que permite la medicion de la velocidad
de flujo (medida en cm/s), que es descrita en la litera-
tura como diagnodstica de hipertension portal con valores
por arriba de 25-30. Sin embargo, en nuestro estudio solo
se midid en 13 de los pacientes, y exclusivamente 3 casos
cumplieron con el criterio de hipertension portal de acuerdo
con el valor descrito por la literatura. Este es un hallazgo
que también llama la atencion, ya que se han reportado
una sensibilidad y una especificidad altas para este estu-
dio diagndstico. Sin embargo, es posible que estos valores
hayan sido realmente mas elevados, si tenemos en cuenta
que la mayoria de pacientes presentaban varices esofagicas
gradon y m al momento del diagnostico. Las publicaciones
reportadas indican que el USG muestra, de forma fide-
digna, la presencia de colaterales y permite determinar de
forma inespecifica el sitio de obstruccion al flujo, lo cual
si correlaciona con nuestros hallazgos: presencia de colate-
rales (84.4% de los estudios) y obstruccion a nivel de flujo
(56.3%)>"".

La esplenoportografia fue realizada en aproximadamente
la mitad de los pacientes documentados (53%), siendo
el principal estudio diagnostico realizado en este grupo de
pacientes durante los primeros 5anos (2001 a 2006) del
periodo que abarca esta investigacion. Esta técnica ha caido
en desuso y se ha visto desplazada por la angiotomografia y
la angiorresonancia debido a que estas ultimas pueden brin-
dar la misma informacion sin ser un estudio invasivo, lo que
correlaciona con lo descrito en la literatura'’'?, explicando
que no haya sido indicada en los Gltimos 5 afios en el Instituto
Nacional de Pediatria.

No hay en la literatura un estudio que indique que la
angiotomografia comparada con la angiorresonancia sea
un mejor método diagndstico en esta patologia. Ambas
permiten delimitar imagenes caracteristicas de vasos cola-
terales, obstruccion al flujo, derivaciones espontaneas y
esplenomegalia, teniendo la angiorresonancia sensibilidad
y especificidad levemente mayores'', dependiendo del
investigador y de la institucion en donde se realice la
revision. En el Instituto Nacional de Pediatria la angiorreso-
nancia se ha realizado con mas frecuencia (43.75%) respecto
a la angiotomografia, y en ambos los hallazgos mas frecuen-
tes fueron la presencia de colaterales y la esplenomegalia.
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El propranolol se menciona como constante en la lite-
ratura como parte del tratamiento médico'"’, estando
indicado en el 100% de los pacientes estudiados. En los
estudios recientes, los inhibidores de la bomba de protones
son utilizados para inhibir la secrecion de acido clorhi-
drico (teniendo en cuenta su mecanismo de accion). Sin
embargo, en nuestra institucién fueron prescritos Unica-
mente en el 65.5% de los pacientes. En los demas fue
indicada la ranitidina, la cual durante los Gltimos afios no
ha sido el tratamiento de eleccién, no solo por su limitada
accion en comparacion a los inhibidores de la bomba de pro-
tones, sino también por tener un alto riesgo de taquifilaxia.

El sangrado de tubo digestivo secundario a varices eso-
fagicas es una constante en la literatura, siendo descrita
una prevalencia de hasta el 90-95% en los pacientes con
hipertension portal prehepatica®. En nuestro estudio, la pre-
sencia de varices esofagicas grado y m suman en conjunto
un 97% de los casos, explicando el alto riesgo de sangrado
y el motivo de consulta principal. Se describe que las vari-
ces gastricas pueden estar presentes en hasta el 40% de los
casos, habiéndose encontrado en el Instituto Nacional de
Pediatria presencia de varices esofagogastricas en el 37.5%,
sin un solo caso de varices gastricas aisladas. La gastropatia
es un dato que se ha correlacionado de manera directa con
el grado de afeccion hepatica®; casi la totalidad de estos
pacientes presentan varices esofagicas gradon y m, lo que
correlaciona de manera directa con la prevalencia del 75%
de pangastropatia congestiva documentada en este estudio.

Existe controversia acerca del uso de ligaduras o escle-
roterapia en el tratamiento de varices esofagicas en estos
pacientes, y no se cuenta con muchos estudios en pediatria,
describiéndose en algunos reportes que ambos procedimien-
tos son eficaces en el manejo a largo plazo. Sin embargo,
la ligadura ha demostrado reducir el nimero de sesiones
requeridas, siendo menor el porcentaje de reincidencia de
sangrado y de complicaciones secundarias'®'®. Fue docu-
mentado en esta investigacion el uso de ligadura en 8
pacientes y escleroterapia en 5. Posteriormente, en su
seguimiento, otros 4 pacientes recibieron tratamiento con
escleroterapia. Esto se explica en esta serie porque en los
primeros 5anos de la revision (2001 a 2006) los pacientes
eran tratados rapidamente con una derivacion portosisté-
mica, con lo que existia disminucion considerable del grado
de varices esofagicas, generando un menor nimero de pro-
cedimientos. Es interesante senalar que en el Instituto desde
hace 5anos se cuenta con ligaduras, y a pesar de esto, de
acuerdo con los datos recabados, se realizo este procedi-
miento con mayor frecuencia que la escleroterapia.

No se encuentra documentado un estudio que indique
un predominio de la derivacion portosistémica especifica en
este padecimiento. Se describe que debe valorarse siem-
pre de forma individual, luego de documentar colaterales,
su distribucion y las velocidades de flujo y no como un
procedimiento de urgencia'. En esta investigacion se
documentaron 17 casos (53%) a los que fue realizado dicho
procedimiento. Llaman la atencion que todos los pacien-
tes a quienes se realizd derivacion ileomesocava fueron
sometidos a este procedimiento dentro del primer mes
de valoracion. Se describen algunas ventajas de la deriva-
cion esplenorrenal distal respecto al resto de derivaciones
totales®'?; sin embargo, en este estudio fue documentado
una predominio de la derivacién ileomesocava (10 casos)

respecto a la primera descrita (7 casos). En 9 pacientes se
considero la opcion quirlrgica de esplenectomia, no siendo
este tampoco un procedimiento de primera eleccion en el
seguimiento de estos pacientes®.

Conclusiones

La hipertension porta prehepatica es una entidad con alta
morbilidad, por lo que es importante que el médico esté
familiarizado con esta entidad para poder derivarla a un
tercer nivel para su pronto diagnostico y tratamiento.
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