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INTRODUCCION

Lahipertension portal se presenta como un sindrome complejo, consecuencia de los cambios hemodindmicos
del sistema venoso portal, que derivan a su vez en alteraciones de la circulacién esplécnica y sistémica,
generando multiples complicaciones tales como sangrado digestivo alto, ascitis, encefalopatia, y sindromes
hepatorrenal y hepatopulmonar. Estas manifestaciones son mds frecuentes en el escenario de hipertensién
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Resumen: La hipertensién portal es un sindrome
hemodindmico de la circulacién venosa portal que condiciona
multiples complicaciones potencialmente mortales, debido a las
alteraciones generadas en la circulacién esplicnicay sistémica. En
las ultimas décadas se haidentificado la presencia de hipertension
portal en ausencia de cirrosis con un fenémeno de vasculopatia
caracteristico. Esta entidad puede clasificarse como prehepitica,
hepdtica y posthepdtica, segtin la localizacién del compromiso,
identificado mediante estudios hemodindmicos. Se presentan
cuatro casos de pacientes con hipertensién portal no cirrdtica
secundaria a trombosis portal. Adicionalmente, se realiza una
revision breve de la literatura, haciendo énfasis en las dos causas
mis frecuentes de hipertensién portal no cirrdtica; la trombosis

venosa portal crénica y la enfermedad vascular porto-sinusoidal.

Palabras clave: hipertensién portal, sistema porta, trombosis,
enfermedad vascular.

Abstract: Portal hypertension is a hemodynamic syndrome
of the portal venous circulation that causes multiple life-
threatening complications due to the alterations generated in
the splanchnic and systemic circulation. In recent decades, the
presence of portal hypertension in the absence of cirrhosis has
been identified with a characteristic vasculopathy phenomenon.
This condition can be classified as pre-hepatic, hepatic and post-
hepatic, according to the location of the involvement, identified
by hemodynamic studies. Four case reports of patients with non-
cirrhotic portal hypertension secondary

to portal thrombosis are presented. Additionally, a brief review
of the literature is included, with emphasis in the two most
frequent causes of non-cirrhotic portal hypertension; chronic
portal venous thrombosis and portosinusoidal vascular disease.

Keywords: portal hypertension, portal system, thrombosis,
vascular disease.
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portal cirrética; sin embargo, pueden estar presentes en cualquier condicién que eleve la presion portal [1].
El término hipertension portal fue usado por primera vez en los afios 1920 por McIndoe, y se define como
gradiente de presién hepdtica venosa mayor a 5 mmHg, siendo clinicamente significativo por encima de 10
mmHg [2].

La hipertension portal no cirrética (HPNC) comprende un grupo de enfermedades caracterizadas por
aumento en la presion portal, en ausencia de cirrosis. Su compromiso generalmente es vascular, tanto en
la vena porta como en las ramas del drea perisinusoidal [3], y la etiologia en la mayoria de los casos es de
naturaleza vascular, clasificindose anatémicamente con base al sitio de resistencia al flujo [4]. A grandes
rasgos, las dos causas principales de HPNC, y que serdn abordadas, son la trombosis venosa portal cronica,
con una incidencia de 3,8 casos por 100.000 personas [5], y la enfermedad vascular porto-sinusoidal, con una
prevalencia que varia segun la region, entre 3% a 7% en Europa y Estados Unidos, hasta 34% en India [6].

Se presenta una serie con cuatro casos de pacientes con HPNC secundaria a trombosis portal.
Adicionalmente, se realiza una revisién breve de la literatura, que incluye las dos causas mds frecuentes de
HPNGC; la trombosis venosa portal crénica y la enfermedad vascular porto-sinusoidal.

CASo0s cLINICOS

Caso 1

Paciente masculino de 27 anos quien consulté por dolor abdominal de 2 semanas de evolucién a nivel
de epigastrio y mesogastrio, tipo sordo, irradiado a dorso, de intensidad 9/10 en escala anéloga del dolor,
continuo y progresivo, que se exacerbaba con la alimentacidn, sin atenuantes. No se asociaba a emesis o
diarrea, ni a cambios en el hébito urinario o fiebre. Relatd que 6 anos atrds presentd trombosis de senos
transversos, por lo que se indicd anticoagulacion con warfarina por 2 meses, que posteriormente se suspendié
debido a sobre-anticoagulacion.

A su ingreso present signos vitales normales. Se identificé dolor abdominal generalizado a la palpacion
superficial y profunda, de predominio en mesogastrio, sin presencia de megalias, ni signos de irritacién
peritoneal, asociado a disminucién del peristaltismo.

Sin anormalidades en la quimica sanguinea, funcién hepatica, perfil autoinmune o virus hepatotropos,
asi como angiotomograffa de abdomen y Doppler portal sin hallazgos anormales en vasculatura o en el
aspecto hepdtico. Por alta sospecha clinica, se solicitd portografia que mostrd trombosis de vena porta, venas
mesentérica superior e inferior, y tercio proximal de vena esplénica. Debido a la presencia de dos episodios
de trombosis en sitio inu-sual, se inicié evaluacion diagnéstica de trombofilia, evidenciando deficiencia de
proteina Cy proteina S como favorecedor de la misma.

El paciente fue llevado a derivacién porto-mesénterica y/o porto-esplénica, encontrandose lechos
inadecuados para el puente porto-mesentérico, con posterior desarrollo de hemoperitoneo y
tromboembolismo pulmonar. Después de lograrse compensacién de sus complicaciones, es dado de alta con
anticoagulacién permanente con antagonista de vitamina K.

Caso 2

Mujer de 21 anos quien consulté por dolor abdominal de una semana de evolucién a nivel de epigastrio e
hipocondrio derecho, con irradiacién a region dorsal, picos febriles no cuantificados, emesis y episodios de
urticaria. Sin antecedentes personales o familiares relevantes.
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A su ingreso se encontraron los signos vitales en rango de normalidad. El examen fisico mostrd
hemiabdomen superior doloroso a la palpacion, esplenomegalia 3 cm debajo del reborde costal, e ictericia
generalizada. Sin otros hallazgos.

Funcién hepética, perfil de autoinmunidad y virus hepatotropos normales. Ecografia de abdomen
evidencié esplenomegalia, al igual que Doppler portal con signos de hipertensiéon portal, lo cual fue
confirmado mediante la evidencia de varices esofdgicas en endoscopia de vias digestivas altas. Se identific6
mutacion en el gen de la proteina JAK2.

Fue llevada a portografia con hallazgo de trombosis portal sin signos de recanalizacién, por lo cual se did
inicio a tratamiento anticoagulante con warfarina.

Caso 3

Paciente masculino de 47 anos quien ingresé por hematemesis en cuncho de café en multiples oportunidades,
acompanada de mareo y somnolencia. Como antecedentes personales refiri sangrado de origen variceal 4
meses antes, sin claridad en la etiologia, con necesidad de ligadura y biopsia hepdtica, la cual reporté fibrosis
portal y periportal minima, con gran cantidad de nuicleos glicogenados dispersos. No tenia otros antecedentes
médicos o familiares, y negé el consumo de alcohol.

A su ingreso se encontré hipotenso, taquicardico, somnoliento y con palidez mucocutanea generalizada.
Se inicié reanimacién hidrica, transfusién de hemocomponentes, somatostatina (ya que no se contaba con
terlipresina), y se ordend endoscopia de vias digestivas que documenté vérices esofdgicas grandes, con ligadura
de cuatro de ellas y estigmas de sangrado.

Se realizaron estudios de laboratorio con resultados de transaminasas, bilirrubina, albimina y tiempos de
coagulacién normales, al igual que estudios de autoinmunidad y virus hepatotropos negativos. El reporte de
patologia no guardé unarelacién clara con el grado de hipertension portal, porlo cual fue llevado a portogratia
y ultrasonogratia endoscépica que evidenciaron trombosis portal crénica con degeneracién cavernomatosa.

Se decidié llevar a derivacién mesoportal (mesorex); sin embargo, durante el procedimiento quirtrgico
se evidencid trombosis venosa portal extendida a gran vena mesentérica, lo que limité la realizacién del
procedimiento, y se decidi6 continuar manejo médico con anticoagulacién permanente con warfarina.

Caso 4

Paciente femenina de 50 anos, quien consultd por cuadro clinico de 20 dias de dolor abdominal intenso tipo
cdlico en epigastrio e hipocondrio derecho, asociado a multiples episodios eméticos de contenido bilioso,
no asociado a la ingesta de alimentos, ademds, deposiciones diarreicas intermitentes desde el inicio de la
sintomatologfa, con posterior desarrollo de edema generalizado de miembros inferiores y ascitis. No tenia
otros antecedentes patoldgicos y/o quirtrgicos de importancia.

Alingreso se encontré en aceptables condiciones generales, abdomen con ascitis, doloroso a la palpacién en
epigastrio e hipocondrio derecho, hepatomegalia, y edema grado 3 de miembros inferiores. Los paraclinicos
de ingreso mostraron anemia normocitica normocrémica, hiperbilirrubinemia directa, fosfatasa alcalina
elevada cuatro veces su valor normal, hipoalbuminemia y tiempos de coagulaciéon normales.

Se realizé Doppler de venas porta y suprahepdtica, con resultado compatible con trombosis portal sin
compromiso mesentérico ni esplénico, por lo que se complementd el estudio con tomografia abdominal con
reconstruccion de las imagenes del higado (figura 1).

Al establecerse el diagnéstico de trombosis portal, se inicié el abordaje diagnéstico y se realizé endoscopia
de vias digestivas altas y colonoscopia total, sin hallazgos anormales. Se realizaron marcadores tumorales que
mostraron CA 125 elevado (277,5 U/mL), en tanto que la alfa feto-proteina, el antigeno carcinoembrionario
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(CEA) y el CA 19-9 reportaron resultados normales. La tomografia y la exploracién quirtirgica de la
cavidad abdominal no mostraron evidencia de alteraciones y descartaron etiologia neoplisica. Se solicité
biopsia hepatica (figura 2), que reporté fragmentos de higado con preservacién del patrén arquitectural,
con congestién sinusoidal y ligera colestasis intrahepatica, con escaso infiltrado inflamatorio linfocitico y
dilatacién de la vena hepética.

Al tenerse evidencia imagenoldgica de trombosis venosa portal, con biopsia hepdtica que no mostré fibrosis
ni inflamacién, se descart6 patologia neoplésica o cirrdtica, y se inicié anticoagulacién formal, con objetivo
de INR entre 2y 3.

4
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FIGURA 1.
Reconstruccién de las imdgenes del higado que muestra trombo dentro de la vena porta.

FIGURA 2.
Biopsia hepdtica sin inflamacién ni cirrosis, que muestra dilatacién portal (flecha).

Discusion

Las causas que llevan a HPNC, en su mayoria, son de naturaleza vascular y se clasifican anatémicamente con
base al sitio de resistencia al flujo, como prehepética, hepética y posthepatica; las causas hepaticas, a su vez,
se clasifican como presinu-soidal, sinusoidal y postsinusoidal (tabla 1) [7]. A pesar de las multiples causas
asociadas a HPNC, se discutirdn los dos tipos més frecuentes y su tratamiento.

Trombosis venosa portal cronica

Se refiere a la obstruccidn primaria por un trombo ubicado en el tronco o en las ramas de la vena porta en
ausencia de invasién o constriccién maligna, produciendo oclusion total de larga duracién [4]. Se da por
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factores locales como lesion endotelial, disminucién del flujo y estasis venosa. En su mayoria, se encuentra
asociada a trombofilias, sin embargo, procesos infecciosos como apendicitis aguda y colangitis, al igual que
procedimientos quirdrgicos, se han relacionado con su aparicion [1]. Su incidencia es variable segun la causa,
descrita hasta en 3,8 casos por 100.000 personas, en una cohorte italiana reciente [5]. La clinica depende
del tiempo de evolucién; la trombosis aguda puede presentarse de forma asintomatica, aunque la mayoria
de los pacientes refieren dolor abdominal de intensidad variable y fiebre. La intensidad de los sintomas se
relaciona con la etiologfa y la extension de la trombosis, y generalmente se conserva la funcién hepatica. La
forma crénica se asocia con complicaciones de hipertensién portal, siendo la mas frecuente la hemorragia
de vias digestivas variceal. El diagnéstico se realiza mediante ecografia Doppler o imédgenes contrastadas
(tomografia o resonancia magnética), y los pacientes deben ser evaluados para una posible recanalizacién. Los
hallazgos caracteristicos son la ausencia de flujo sanguineo a la vena porta, y en etapas avanzadas, la presencia
de numerosos canales vasculares serpiginosos en la porta hepatica, correspondientes al cavernoma portal, que
no permiten lavisualizacién de la vena extrahepatica [8]. Cuando se extiende ala circulacidn esplacnica puede
llevar a isquemia intestinal, lo que se relaciona con un mal prondstico [9].

Los hallazgos de laboratorio incluyen pruebas de funcién hepatica normal o levemente alterada, con
biopsia hepdtica que evidencia higado en general normal, la cual no estd indicada, a menos que las alteraciones
enzimdticas sean persistentes o que en la elastografia se sospeche patologia subyacente (cirrosis y enfermedad
vascular porto-sinusoidal) [10-12]. Las pruebas no invasivas como la elastometria, son mds ttiles para
reconocer una enfermedad hepatica subyacente [13].

El pilar del tratamiento actual se basa en la anticoagulacién, que tiene como objetivo principal la
recanalizacion y evitar la progresién de la trombosis. Algunos estudios han mostrado un porcentaje de
recanalizacion del 40%, con mejores resultados siempre y cuando dicha terapia se inicie de forma temprana
[14]. En la forma aguda se inicia con heparina no fraccionada o de bajo peso molecular, seguida de
antagonistas de la vitamina K, con una meta de INR de 2 a 3; el tiempo de anticoagulacién debe ser minimo de
6 meses [13], pero si se trata de un paciente con trombofilia, el tratamiento debe ser indefinido [15]. En caso
de no respuesta, se debe realizar trombolisis mediante acceso transyugular, con o sin colocacién de derivacion
portal intrahepética transyugular (TIPS) [9]. El prondstico a largo plazo varfa segin la etiologia, pero a 5
afos alcanza por lo general el 96% [16].
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TABLA 1.
Causas de hipertension portal no cirrdtica. Tomada y modificada [7].

Prehepdticas

Obstruccion de la vena porta extrahepdtica

Trombosis de la vena poria

Trombosis de la vena esplénica

Fistula arteriovenosa esplacnica

Esplenomegalia masiva

« Enfermedades infilirativas, linfoma vy trastornos mieloproliferativos
« Enfermedad de Gaucher

Hepdticas
Presinusoidal Sinusoidal Postsinusoidal
Alteraciones del desarrollo Fibrosis sinusoidal Enfermedad veno-oclusiva
« Enfermedad poliquistica | « Hepatitis alcohélica « Irradiacién hepdtica
« Enfermedad hemorrdgica < Medicamentos |amiodarona, i « Medicamentos
hereditaria metotrexato) (gemtuzumab, dacarbazi-
« Fistulas arferiovenosas « Toxinas |cloruro de vinilo, na, arabinésido de citosi-
« Fibrosis hepdtica cobre) na, azatioprina, busulfan +
congénita o Metabolicas ([NASH, ciclofostamida)
enfermedad de Gaucher)
« Inflamatorias (hepatitis
viral, fiebre Q, CMV, sifilis
secundaria)
Enfermedades biliares Colapso sinusoidal Fleboesclerosis de venas
« Colangitis biliar primaria  « Enfermedades agudas hepdticas
« Colangitis esclerosante necroinflamatorias + Enfermedad hepdtica
« Colangiopalia alcohdlica
autoinmune « lesién crénica por
« Toxicidad por cloruro de irradiacién
vinilo « Hipervitaminosis A
« Sindrome Eferol
Oclusién de la vena porta Defenestracién sinusoidal Malignidades primarias
neopldsica « Enfermedad hepética vasculares
« linfoma alcohdlica (fase temprana) + Hemangicendolelioma
« Hemangioendotelioma epiteloide
epitelioide « Angiosarcoma
» Malignidades epiteliales
« leucemia linfocitica
crénica
Lesiones granulomatosas Infiltracién sinusoidal Flebitis granulomatosa
« Esquistosomiasis « Mastocitosis « Sarcoidosis
« Sarcoidosis + Melaplasia mieloide » Mycobacterium spp.
« lipogranuloma esclerc- agnogénica » lipogranulomas
sante por modelantes « Enfermedad de Gaucher « lipogranuloma esclerosan-
« Amiloidosis te por modelantes
Enfermedad vascular porto- Compresién sinusoidal Obstruccién al tracto de
sinusoidal « Por aumento de células de salida de la vena hepética
Kupffer (enfermedad de Gau- | « Sindrome de Budd-Chiari
cher, leishmaniasis visceral) « Idiopdtica
« Por aumento de hepatocitos | » Eslados protrombéticos
con degeneracion grasa
(hepatitis alcohélica, higado
graso agudo del embarazo)

Posthepdticas

Obstruccion de vena cava inferior, frombasis, tumor, 16bulo caudado ogrondodo

Pericarditis constrictiva

Regurgitacién tricuspidea

Insuficiencia cardiaca del lado derecho severa

Cardiomiopatia restrictiva

NASH: esteafohepatitis no alcohélica; CMV: citomegalovirus.
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NASH: esteatohepatitis no alcohélica; CMV: citomegalovirus.
Enfermedad vascular porto-sinusoidal (PSVD)

Agrupa varias afecciones caracterizadas por la alteraciéon de las pequenas ramas de la vena porta,
conocidas histolégicamente como venopatia portal obliterante, hiperplasia nodular regenerativa, esclerosis
hepatoportal, fibrosis portal no cirrética y fibrosis septal incompleta, o conocidas clinicamente como
hipertensién portal idiopdtica e hipertensién portal idiopdtica no cirrdtica [4,6]. Recientemente, se
propusieron nuevos criterios diagnésticos con base en 3 caracteristicas importantes (ausencia de cirrosis,
signos de hipertensién portal y hallazgos histolégicos caracteristicos), con el fin de incluir pacientes sin
hipertensién portal (tabla 2). Debe sospecharse en pacientes con alteracion leve de enzimas hepdticas sin
hipertensién portal o en pacientes con hipertensién portal no explicada [4,7]. Tiene un ligero predominio
en paises en vias de desarrollo, por lo cual se ha asociado a infecciones por condiciones higiénicas precarias,
y representa la causa en el 10% al 30% de los casos con sangrado variceal [17]. Es mds frecuente en mujeres
entre 40 a 59 afios, sin embargo, esto ha sido variable en el tiempo (4:1 en 1984 y 2:1 en 2012). Como se
menciond previamente, la prevalencia varia segin la region, entre 3% a 7% en Europa y Estados Unidos, y
hasta 34% en India [6].

Su etiologia puede ser clasificada en 7 categorias: 1) enfermedades inmunoldgicas; 2) infecciones crénicas;
3) exposicién a medicamentos y toxinas; 4) predisposicidon genética; 5) condiciones protrombdticas; 6)
enfermedades hematoldgicas; y, 7) enfermedades intestinales. La biopsia hepdtica es obligatoria para su
diagndstico y la muestra 6ptima debe medir al menos 20 mm y contener minimo 10 espacios portales;
se caracteriza por fleboesclerosis, fibroelastosis y fibrosis periportal y perisinu-soidal, con preservacién de
la arquitectura lobular. El tronco portal se encuentra dilatado por paredes engrosadas y trombosis de
ramas pequenas (flebopatia portal obliterativa). No existen hallazgos radioldgicos especificos de enfermedad
vascular porto-sinusoidal [4], sin embargo, el Doppler puede mostrar signos de hipertension portal,
un higado homogéneo o heterogéneo y la presencia de nodularidad, haciendo dificil su diferenciacion
con cirrosis. La tomografia detalla mejor los hallazgos vasculares, especialmente en las ramas portales
intrahepdticas periféricas, y la presencia de trombosis portal [8]. Es importante evaluar la rigidez para hacer
el diagnéstico diferencial con cirrosis, debido a que en la enfermedad vascular porto-sinusoidal la rigidez es
normal o ligeramente elevada [18]. No existe tratamiento especifico y estd basado en el control y la prevencién
de las complicaciones de la hipertensién portal [19].
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TABLA 2.

Diagndstico de enfermedad vascular porto-sinusoidal (PSVD). Tomada y adaptada [6].

Definicién PSVD

histoldgica especifica de PSVD

Biopsia de higado =20 mm sin cirrosis + 1 signo especifico de hipertension portal o 1 lesién

lesion histologica no especifica de PSVD

Biopsia de higado >20 mm sin cirrosis + 1 signo no especifico de hipertension portal y 1

Criterios en la definicién de PSVD

Signos clinicos de hipertensién

Signos histolégicos de hipertension

« Sangrado hipertensivo portal
« Colaterales portosistémicas

portal portal
Especificos « Vdrices gastrico-esofdagicas o » Venopatia portal obliterante (en-
ectopicas grosamiento de la pared del vaso,

oclusién de la luz y desaparicién de
las ramas de la vena porta)

» Hiperplasia regenerativa nodular

« Fibrosis septal incompleta o cirrosis

No especificos | » Ascitis
» Bazo 213 cm en el eje mayor
« Plaquetas <150.000/pL

« Anomalias del tracto portal (multipli-
cacién, dilatacion arterial, canales
vasculares periportales y vasos
aberrantes)

« Alteracion arquitectdnica: distribucion

irregular de los fractos porta y venas
centrales

» Dilafacién sinusoidal no zonal

« Fibrosis perisinusoidal leve

Abordaje diagnédstico de la HPNC

La hipertensién portal cirrética (HPC) se asocia con elevacién del gradiente de presién hepdtico venoso
debido a aumento en la resistencia sinusoidal, mientras en la HPNC este gradiente es normal o levemente
elevado, y es mucho menor que la presién venosa portal hasta en la mitad de los pacientes [7]. La presion
venosa portal y la presion intraesplénica tienden a ser muy elevadas, en tanto que la presién variceal es
comparable con la de los pacientes con cirrosis [20]. La medicién de las diferentes presiones permite una
adecuada clasificacion de lalocalizaciéon delalesion y enfoca los estudios adicionales. En la figura 3 se presenta

un algoritmo diagndstico de la HPNC.
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Historia de: Estudios:

« Cateterizacién de vena umbilical o sepsis Hipertension portal (esplenomegalia + sangrado + Hemograma, perfil hepdiico, perfil de coagulacién
neonaal variceal bien tolerado + hiperesplenismol, funciones . 5 S

« Episodios recurrentes de diarrea —> de sinlesis hepdiica preservadas, ausenciade  — * 51 s¢ sospecha fromboilla

« Trauma o cirugia abdominal alteracién parenquimatosa » Mutacién JAK2 y estudio de medula ésea

« Pancreatitis/apendicifis » Mutacién MTHFR

* Absceso hepdfico » Mutacién en gen de profrombina y factor V Leiden

* Trombofilias en familiares

« Trastonos inmunolégicos, hematolégicos o
malignidad asociados

« Exposicién crénica a téxicos o medicamentos » Actividad proteina C, Sy niveles de antitrombina Il

» Perfil antifosfolipido

» Niveles de homocisteina sérica

» Panel de hemoglobinuria paroxistica noctuma

Sospecha hipertensién portal no cirréfica

Estudios hemodinémicos
* Presién venosa hepdtica libre normal * Presién venosa hepdtica libre normal * Presién venosa hepdtica libre elevada
* Presion en auricula derecha normal « Presion en auricula derecha normal « Presion en auricula derecha normal o elevada
* Presion en cufia de la vena hepdtica normal * Presion en cufia de la vena hepdtica elevada * Presién en cufia de la vena hepdtica elevada
* Gradiente de presion venosa hepdtica nomal  « Gradiente de presién venosa hepditica normal o limite  » Gradiente de presién venosa hepdtica normal o elevada
Prehepdtica Hepdfica Posthepdtica
Ver tabla 1

Algoritmo diagndstico de la hipertension portal no cirrética (HPNC). Tomado y adaptado [10].
Tratamiento

El tratamiento de la HPNC incluye la prevencién y manejo de la principal complicaciéon que es el sangrado
variceal. Los factores predictivos para dicha complicacién son el sangrado previo, el tamafio de las vérices y la
presencia de signos rojos (marcas de ballenas y manchas rojo cereza) en su superficie, que indican fragilidad

de la pared [1].
Manejo de complicaciones

En el caso de sangrado variceal que pueda poner en riesgo la vida del paciente, debe realizarse manejo en
unidad de cuidado intensivo, con administracion de cristaloides y hemocomponentes segtin la condicién
del paciente, manteniendo hipotensién permisiva (90 mmHg a 100 mmHg). Se prefiere la endoscopia de
vias digestivas altas, con control del sangrado, en el 95% de los pacientes con HPNC, bajo la modalidad de
escleroterapia, y debido a los mejores resultados de la ligadura en pacientes cirrdticos, las guias recomiendan
este tratamiento como primera linea [13], procedimiento que debe realizarse en las primeras 24 horas [1].

Enlos pacientes con cirrosis, es ampliamente conocida la efectividad de ciertos vasoconstrictores sistémicos
para el control del sangrado, principalmente la terlipresina. Sin embargo, en pacientes sin cirrosis, su uso se
asocia a fluctuaciones severas del sodio, con impacto significativo a nivel neuroldgico, por lo que en estos
pacientes, se recomienda un uso cauteloso [21]. Se considera fallo en la terapia endoscédpica, cuando hay
persistencia de sangrado pese a dos intervenciones endoscdpicas en la misma hospitalizacién, lo cual ha
sido reportado hasta en el 12% de los pacientes; en estos casos, la cirugfa o la derivacién portosistémica
(cuando no hay degeneracidn cavernosa) son otras opciones a considerar, esta tlltima con menor evidencia
de encefalopatia, respecto al paciente con deterioro de la funcién hepdtica [3].

Prevencidn primaria y secundaria

El bloqueo beta adrenérgico no selectivo y la ligadura variceal disminuyen el riesgo de sangrado y mejoran la
sobrevida en pacientes con cirrosis [22], sin embargo, los diferentes estudios no han mostrado un beneficio
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claro en la prevencién primaria en los pacientes con HPNC, pero son equiparables en la prevencion
secundaria del sangrado variceal [23,24]. Lo anterior limitado por el numero de pacientes, que no permite
hacer una recomendacion fuerte, por lo cual se sugiere seguir las directrices para los pacientes cirréticos [25].

Prondstico

En comparacién a los pacientes con cirrosis, aquellos con HPNC tienen una progresion de varices esofégicas
més rapida y eventos de sangrado més frecuentes [26]. Sin embargo, la evolucidn y el prondstico dependeran
de la edad y el curso de la enfermedad de base [4].

El pronéstico parala HPNC es muy bueno. La supervivencia a largo plazo después del control del sangrado
variceal y después de una cirugfa de derivacion es de casi el 100% y el 80%, respectivamente [27]. Con el pasar
del tiempo, hasta el 33% de los pacientes declinan su funcién hepatica debido a la atrofia, al igual que puede
desarrollarse sindrome hepatorrenal, ascitis y trombosis venosa portal; esta ultima asociada a progresiéon y
descompensacion [11].

Para la obstruccién de la vena porta extrahepatica, el pronéstico después del control del sangrado variceal
es bueno, con una supervivencia a més de 10 afios de casi el 100%. Sin embargo, la lesién temprana, la atrofia
parenquimatosa muy lenta pero progresiva, el deterioro de la calidad de vida, la encefalopatia hepdtica minima
y la biliopatia portal, hacen que su historia natural sea mas compleja [12].

CONCLUSION

La HPNC, como manifestacién de mdltiples etiologias, es una entidad que cada dia estd siendo més
reconocida. El entendimiento de su fisiopatologia y hemodindmica son claves para su clasificacion y
diagnéstico etioldgico. Aunque no existe un manejo claro, la anticoagulacién y la prevencion de sus
principales complicaciones, son los tratamientos mds usados. De lo anterior radica la importancia de
comprender que toda hipertension portal no es igual a cirrosis.
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