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RESUMEN

Un obstaculo al flujo venoso porta con aumento de la
resistencia periférica puede presentarse en una gran
diversidad de entidades patologicas y a través de
diferentes mecanismos fisiopatogenos. Cuando el
higado recibe un caudal mayor del habitual se
desencadena una serie de mecanismos adaptativos entre
los cuales esta el de vasoconstriccion por estimulacion
simpatica. La causa mas frecuente de obstruccion
intraluminal es la trombosis. Una serie de alteraciones
estructurales que deforman la anatomia de la red venosa
puede ser causa de hipertension porta (HTP).
Independientemente de la causa de la cirrosis el
resultado final en la arquitectura hepatica es la disorsion
del lobulillo por el depodsito de tejido fibroso y la
regeneracion de los hepatocitos. Algunos procesos
mieloproliferativos como son las leucemias y los
linfomas, las histiocitosis X, la sarcaidosis, la hepatitis
cronica, etcétera, pueden causar HTP. En los nifios los
tumores hepaticos suelen expresarse clinicamente por
masas palpables.
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INTRODUCCION

Un obstaculo al flujo venoso porta con aumento de la
resistencia periférica puede presentarse en una gran
diversidad de entidades patologicas y a través de
diferentes mecanismos fisiopatogenos. La alteracion
puede ser por bloqueo mecéanico o funcional y
localizarse a lo largo de la circulacion portocava desde la
vena esplénica hasta las cavidades cardiacas. De
acuerdo a la topografia del obstaculo, se ha dividido la
hipertension porta (HTP) en prehepatica e intrahepatica
y poshepatica. Esta divisién tiene implicaciones
etioldgicas, clinicas, diagnoésticas, terapéuticas y de
pronostico.

HTP PREHEPATICA

La alteracidon se encuentra ubicada en el tronco de la
vena porta antes de su entrada al higado o en sus
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SUMMARY

One obstacle to portal venous flow with increased
peripheral resistance may occur in a variety of
pathological conditions and through different
pathophysiologic mechanisms. When the liver is a
higher flow rate than usual triggers a series of adaptive
mechanisms among which is the vasoconstriction by
sympathetic stimulation. The most common cause of
intraluminal obstruction is thrombosis. A series of
structural changes that distort the anatomy of the
venous network may cause pulmonary hypertension.
Regardless of the cause of cirrhosis, the final result in
the hepatic architecture of the lobule is distortion by
deposition of fibrous tissue and regeneration of
hepatocytes. Some processes such as
myeloproliferative leukemia and lymphomas,
histiocytosis X, sarcaidosis, chronic hepatitis, etc. can
cause portal hypertension. In children liver tumors are
often expressed clinically as palpable masses.
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tributarias (esplénica y mesentérica). Los mecanismos
que pueden entorpecer la circulacion a ese nivel y por lo
tanto ocasionar hipertension retrégrada pueden
dividirse en aquellos que producen: aumento del flujo,
comprension extrinseca, obstruccion luminar y
alteracion mural estructural.

HTP PREHEPATICA POR AUMENTO DE
FLUJO

Cuando el higado recibe un caudal mayor del habitual
se desencadena una serie de mecanismos adaptativos
entre los cuales esta el de vasoconstriccion por
estimulaciéon simpatica. Esta vasoconstriccion
aumenta la resistencia periférica y condiciona aumento
de la presion intravascular. La gran mayoria de los
padecimientos que cursan con esplenomegalia pueden
desarrollar HTP por este mecanismo y ésta revierte
después de la esplenectomia. Puede presentarse en
metaplasia mieloide, leucemia, linfomas,
esplenomegalia tropical, paludismo. También puede
ser un mecanismo agravante en caso de HTP por
cirrosis hepatica o esclerosis hepatoportal. Otra causa
de aumento de flujo se presenta en fistulas
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arteriovenosas y hemangiomas cavernosos del territorio
porta. La desembocadura andémala total
infradiafragmatica de venas pulmonares al sistema porta
es una anomalia congénita relativamente frecuente. Se
presenta en el 17% de los casos de drenaje pulmonar
anomalo estudiados en la poblacion de autopsias del
Departamento de Patologia del Instituto Nacional de
Pediatria.

La repercusion hemodinamica en el retorno venoso
depende de la amplitud de la comunicacion que exista
entre la cavidad izquierda y la derecha a través de la
comunicacion interauricular o conducto arterioso, asi
como de la diferencia de presion entre el seno venoso
anomalo y la vena porta.

HTP 'PREHEPATICA POR COMPRENSION
EXTRINSECA

La causa mas frecuente de obstruccion intraluminal es la
trombosis. La formacion de trombos suele ocurrir como
consecuencia de dafo endotelial, estados de
hipercoagulabilidad y estasis prolongada. En el primer
caso de lesion endotelial puede ser traumatica como la
que ocurre en el cateterismo y mas frecuente en procesos
inflamatorios de la pared venosa (tromboflebitis). La
inflamacion de la vena porta se le denomina pileflebitis y
se presenta como complicaciéon de apendicitis,
pancreatitis, colongitis. También ocurre en casos de
sepsis neonatal con onfalitis que progresa a la
tromboflebitis de la vena umbilical la cual comunica con

Tabla 1
Conexién andmala total de venas
pulmonares en 400 autopsias

No.
Total de cardiopatias congénitas |600
Drenaje pulmonar anémalo 58
Parcial 11
Total 47
Vena cava superior derecha 11
Vena cava superior izquierda 9
Auricula derecha 9
Sistema porta 8
Seno coronario 7
Vena cava superior 3

Fuente: Instituto Nacional de Pediatria (1971-1984).
Cecilia Ridaura
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el sistema porta a nivel de la porta hepatis. Otra causa
de trombosis es la de los estados de
hipercoagulabilidad: casos de trombosis, ingestién de
anticonceptivos, o bien por policitemia, carcinoma del
pancreas. La estasis venosa prolongada precipita los
mecanismos de coagulacion intravascular por lo que la
trombosis de la porta puede presentarse en cirrosis
hepatica debido a la lentitud del flujo en casos de
deshidratacion por hemoconcentracion.

HTP PREHEPATICA POR ALTERACIONES
ESTRUCTURALES DE LAPARED VENOSA

Una serie de alteraciones estructurales que deforman la
anatomia de la red venosa puede ser causa de HTP. La
mas frecuente es la llamada transformacién
cavermatosa de la vena porta en donde el vaso normal
esta reemplazado por una red de vasos anastomosados
que ponen resistencia al flujo. Esta anormalidad puede
ser congénita aunque seguramente la mayoria de los
casos presentan trombos antiguos recanalizados.
Dentro de la misma categoria patogénica se encuentran
las alteraciones vasculares por atresia, estenosis,
diafragmas, valvulas, aneurismas, persistencia de
venas umbilicales, duplicacion de la vena porta,
etcétera.

HTP INTRAHEPATICA

En este tipo de HTP el obstaculo se encuentra en el seno
del parénquima hepatico. La lesion puede localizarse
en las ramas intrahepaticas de la vena porta hasta la red
de sinusoides (lesion presinusoidal), puede localizarse
también en la red de los canales sinusoidales (lesion
sinusoidal), en las venas eferentes del lobulillo, en las
venas sublobulares o intercalares y en las venas
interlobulillares hasta antes de las venas suprahepaticas
(lesion postsinusoidal). Funcionalmente puede
deducirse el nivel del dafio con la medida de la presion
transparenquimatosa y la de la suprahepatica. Desde el
punto de vista practico la subdivision de la hipertension
intrahepatica no tiene mas valor que la mayoria de las
hepatopatias. Aunque se inician de algun sitio
preferencial del lobulillo, a 1a larga afecta al resto de las
regiones. Ademas el diagndstico, la expresion clinica y
el manejo terapéutico son similares
independientemente del inicio de la lesion. Algunas
entidades patologicas, sin embargo, tienen una clara
definicion topografica que es conveniente recordar
desde el punto de vista fisiopatologico. El ejemplo mas
claro de obstruccién presinusoidal ocurre en la HTP
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idiopatica, la lesion tipica intrasinusoidal se ve
esclerosis hialina del alcohdlico y en casos de
anemia de células falciformes y la postsinusoidal
estd claramente representada por la enfermedad de
Jaimaca. Las causas de HTP intrahepatica pueden
agruparse en: 1) Las que causan fibrosis en los
espacios porta (fibrosis hepatica congénita FHC,
escasez de conductos intrahepaticos, enfermedad
de Caroli, colangiopatias esclerosantes con fibrosis
portal, esclerosis hepatoportal, transformacion
nodular parcial, esquistosomiasis); 2) Hepatopatias
que cursan con cirrosis; 3) Lesiones infiltrativas
difusas, 4) Masas intrahepaticas y 5) Obstruccioén
venosa postsinusoidal

FIBROSIS PORTAL

Los ejemplos mas ilustrativos de esta situacién son la
FHC y la esclerosis hepatoportal. En la FHC, hay un
defecto en el desarrollo de la placa biliar embrionaria de
tal suerte que persisten estructuras de conductos biliares
anormales en el espesor de bandas fibrosas remanentes
del mesénquima perivenoso. La fibrosis no es progresiva
y no existe ni necrosis del parénquima como tampoco
regeneracion. Las manifestaciones de HTP y la lesion
renal es menos aparente y en la enfermedad de Caroli
hay ademaés dilatacion de conductos biliares mayores
por lo que el cuadro clinico sobresaliente es el de
colangitis recurrentes y cirrosis biliar tardia. La
esclerosis hepatoportal conocida también como HTP
idiopatica o fibrosis portal no cirrética es una entidad
clinicopatologica caracterizada por esplenomegalia con
hiperesplenismo (pancitopenia periférica), HTP y
alteraciones minimas en la funcion hepatica. Los
cambios hepaticos no son progresivos y consisten en
fibrosis portal con obliteracion de las ramas
intrahepaticas de la vena porta. No hay fibrosis en puente
ni nodulos de regeneracion. La disminucion de la
perfusién trae como consecuencia atrofia irregular del
parénquima lo que da un aspecto ondulado a la superficie
del higado. En casos extremos puede haber casi pérdida
de uno de los 16bulos con hipertrofia compensadora del
restante. Esta hipertrofia compensadora puede simular la
imagen anatomica de la transformaciéon nodular del
higado. La HTP claramente resulta de los cambios
oclusivos portales (presinusoidales)
independientemente de las alteraciones hemodinamicas
agregadas por la esplenomegalia. Esta entidad es muy
frecuente en Indiay en Japon y rara en otros paises. Suele
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presentarse en mujeres y en jovenes pero también
ocurre en nifos escolares y adolescentes. La etiologia
se desconoce aunque algunos datos epidemiologicos
sugieren que es una enfermedad relacionada con
infecciones bacterianas. Tienden a presentarse en
poblaciones de escasos recursos y es posible que
gastroenteritis infecciosa, sepsis puerperal y otras
infecciones intrabdominales, condicionen una
pileflebitis ya sea bacteriana o por toxinas que
evolucionen a la fleboesclerosis. La causa de la
esplenomegalia no esta bien aclarada ya que no parece
ser exclusivamente congestiva y puede presentarse una
hiperplasia por estimulo antigénico; en ocasiones la
esplenomegalia es el dato clinico sobresaliente antes de
que se manifiesten datos de HTP.

HEPATOPATIAS CON CIRROSIS

Independientemente de la causa de la cirrosis el
resultado final en la arquitectura hepatica es la
distorsion del lobulillo por el deposito de tejido fibroso
y laregeneracion de los hepatocitos. La proporcion y la
distribucion topografica intrahepatica de estos dos
fendomenos es variable y depende del tipo de cirrosis,
asi, en la cirrosis alcohoélica la fibrosis es difusa
perisinusoidal y la regeneracion es de nédulos finos. En
la cirrosis posnecroética o posthepatica la fibrosis es en
bandas gruesas irregulares separando nodulos de
regeneracion grandes. La cirrosis biliar secundaria a la
atresia de vias biliares es la causa mas comun de
hepatopatia cronica adquirida en la edad pediatrica. En
este tipo de cirrosis la fibrosis es predominantemente
porta con distorsion de la vasculatura y el arbol biliar,
con extension a otros espacios porta y lobulacion del
parénquima, la regeneracion es en forma de laminas
hepaticas dobles con células gigantes multinucleadas
que obliteran los sinusoides con ocasionales nddulos.
En pacientes con cirrosis existen una serie de
alteraciones hemodinamicas que condicionan el
aumento de la presion porta: el volumen del flujo
venoso porta generalmente por debajo de lonormal y la
velocidad del flujo estd notablemente disminuida al
grado que en algunos casos el flujo cesa totalmente y
hasta puede hacerse reverso, el efecto de la
comprension del diafragma durante la inspiracion no se
lleva a cabo dada la dureza del higado por lo que no se
disminuye el flujo de la salida de las venas
suprahepaticas y revierte el ritmo del flujo hepatico con
la respiracion. El flujo arterial tiende a mantenerse
igual por lo que existe un aumento relativo en
comparacion al flujo venoso. El mecanismo de la HTP
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en casos de cirrosis es por un aumento de la resistencia
periférica a nivel de los canales sinusoidales por la
distorsion anatémica asi como por un momento de flujo
a nivel del tronco de la porta en aquellos casos que
cursan con esplenomegalia. El incremento del flujo
produce, al mismo tiempo, un aumento de la resistencia
funcional dados los mecanismos de autorregulacion
hepaticos ya mencionados. El aumento de flujo puede no
operar cuando hay colaterales funcionales puesto que la
sangre se desvia antes de entrar al higado. El deposito de
la colagena sinusoidal ha sido demostrado en varias
hepatopatias cronicas principalmente la alcohdlica y
este deposito oblitera en las fases tempranas la
circulacion periférica, posteriormente la regeneracion
ya sea nodular o difusa obstruye el flujo porta por
comprension extrinseca de las venas a nivel
presinusoidal. La clasificacion de las causas
intrahepaticas en pre, intra y postsinusoidal es
inadecuada en casos de cirrosis hepatica porque el sitio
del bloqueo suele darse en varios niveles.

LESIONES INFILTRATIVAS DIFUSAS

Algunos procesos mieloproliferativos como son las
leucemias y los linfomas, las histiocitosis X, la
sarcoidosis, la hepatitis cronica, etcétera, pueden cursar
con HTP por infiltracion de células anormales en el seno
del lobulillo que generalmente produce dafno
hepatocelular, destruccion de las laminas, desarrollo
sinusoidal y fibrosis intersticial.

MASAS INTRAHEPATICAS

En los ninos los tumores hepaticos suelen expresarse
clinicamente por masas palpables. Algunos cuando
estan situados en la porcion posterior y cerca del hilio,
pueden causar distorsién y comprension de las venas
intrahepaticas a cualquier nivel y ocasionar HTP. En
casos de neoplasia maligna (hepatoblastoma y
hepatocarcinoma) suele haber permeacion vascular
importante con tromboembolias tumorales que también
son un factor de obstaculo al flujo venoso. En el
hemangioendotelioma que es el tumor mesenquimatoso
mas frecuente, ademas del efecto comprensivo por masa
ocupativa, hay fistulas vasculares con aumento de flujo e
HTP consecuente. Hay fistulas vasculares con aumento
de flujo e HTP consecuente.

OBSTRUCCION VENSOA POSTSINUSOIDAL
El ejemplo mas claro de este tipo de HTP es el que ocurre
en la enfermedad venoclusiva o enfermedad de
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Jamaica. La formacion cronica de este padecimiento se
presenta clinicamente como cualquier tipo de cirrosis.
Histoloégicamente la lesion es caracteristica por la
presencia de lesiones obliterativas de las venas
suprahepaticas, Unica condicion que la distingue del
Sindrome de Budd-Chiari. Las venas presentan la luz
ocupada por tejido conectivo laxo que al paso del
tiempo se colagenizan reduciendo considerablemente
el calibre vascular hasta llegar a la obstruccion
completa. El parénquima de las porciones centrales del
lobulillo presentan congestion sinusoidal que progresa
a necrosis y hemorragia con fibrosis subsecuente que
une varios lobulillos respetando los espacios porta.
Estudios con microscopia electronica de las fases
tempranas de la enfermedad, asi como en modelos
experimentales han demostrado que el dafo inicial
ocurre en el endotelio de los sinusoides dando lugar a la
extravasacion de eritrocitos y a la formacion de
trombos de fibrina que obstaculizan la llegada de
sangre a las venas causando edema y posteriormente
fibrosis en la pared venosa centro y sublobillar. La
etiologia parece ser por toxicos ambientales. Se ha
demostrado que los alcaloides de pirrolizidina
derivados de plantas de las especies crotalias, senesio y
heliotropo son capaces de producir la lesion por lo que
algunos casos estan relacionados con la ingestion de
infusiones preparadas con estas plantas con fines
medicinales, o por el consumo de leche de vaca o cabra
contaminadas por estas sustancias. Otras toxinas
también pueden producir la misma lesiéon como son las
nitrosamidas, aflatoxina, micotoxinas. También se han
descrito como efecto secundario en el uso terapéutico
con arsfenamina, uretano, radiaciéon iozonante, 6-
mercaptopurina, azathioprina y 6-tioguanina. En
algunos pacientes que fallecen después de transplante
de médula 6sea se han encontrado lesion veno-oclusiva
que puede ser parte de la reaccion de injerto contra
huésped. Hay casos familiares de etiologia
desconocida que cursan con inmunodeficiencia parcial.
La enfermedad no es exclusiva de Jamaica y ha sido
descrita en muchos paises. En México, se han reportado
tres casos uno en adulto y dos en nifios probablemente
relacionados con ingestion de toxinas ya que gran
cantidad de plantas medicinales usadas en la herbolaria
popular contienen alcaloides pirrolicidinicos.

HTP POSTHEPATICA

La alteracion se localiza a partir de las venas
suprahepaticas hasta las cavidades cardiacas. La
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obstruccion anatomica de las venas suprahepaticas y su
desembocadura a nivel de la cava inferior se le conoce
como sindrome de Budd-Chiari.

SINDROME DE BUDD-CHIARI

Esta condicion es generalmente debida a la obstruccion
por trombos aunque también pueden encontrarse otras
alteraciones como membranas, estenosis,
interrupciones, etcétera, la trombosis puede ser debida a
trastornos en la coagulacioén o secundaria por procesos
inflamatorios. Dentro de las causas que producen
estados de hipercoagulabilidad estan la policitemia,
enfermedades mieloproliferativas, ingestion de
contraceptivos. Las causas de tromboflebitis de las
suprahepaticas y cava que han sido descritas en la
literatura son: Sifilis, amibiasis, infecciones por
aspergillus, absceso pidgeno hepatico y colitis
ulcerativa idiopatica. Otras causas de obstruccion son
por invasion tumoral ya sea por extension local o por
permeacion vascular. En nifios se presenta en casos de
tumor de Wilms.

CAUSAS CARDIACAS

Todas las condiciones que producen dificultad al
vaciamiento de la cavidad derecha pueden producir HTP
de tipo suprahepatico. Las mas frecuentes son
valvulopatia tricuspidea cronica, insuficiencia cardiaca
congestiva cronica por cor pulmonale y pericarditis
constrictiva. La consecuencia a largo plazo de la estasis
circulatoria es la necrosis hepatica centrolobulillar con
fibrosis (cirrosis cardiaca o congestiva) lo que agrava la
HTPpor el componente intrahepatico.
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