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Portal Hypertension Syndrome in Children

Thirty one children with Portal Hypertension Syndrome were studied in a 14 year period
(1968—1982) at the Liver Disease Unit of the Luis Calvo Mackenna Children’s Hospital.
The diagnosis of portal hypertension was made according to clinical symptoms and laboratory

findings.

Portal vein thrombosis was found in 23 patients, hepatic fibrosis in three and hepatic cirthosis in

two.

The cavo—mesenteric anastomosis was the most frequent surgical procedure used in 18 patients
who were operated on because of repeated gastro esofageal hemorrhage.
In three patients we found a spontancous wide splenorenal shuni, hence no surgical treatment was

NeCessary.

Only one patient showed symptoms of portal encephalopathy after surgical anastomosis.

El Sindrome de Hipertension Portal se define
como aumento de presién en el lecho venoso
portal comprendido entre los capilares de ia pared
intestinal y las venas supra hepaticas. Existen
numerosas causas de este sindrome, las que se
clasifican de acuerdo a la localizacidon de la obs
truccidn del flujo venoso portal en relacion a los
sinusoides hepaticos. Asi se distinguen dos grandes
grupos de causas de hipertensién portal, las pre y
post—sinusoidalesi-2-3,

Las obstrucciones pre—sinusoidales tienen buen
pronostico  por mantener indemne la funcién
hepitica.

El objeto de este trabajo es revisar y dar a
conocer los resultados obtenidos en el diagndstico
y tratamiento de nifios atendidos por hipertensién
portal en la Unidad de Hepatologia del Hospital
Luis Calvo Mackenna.

MATERIAL Y METODO

Se revisaron las fichas clinicas de 31 niftos con
Hipertension Portal atendidos en la Unidad de
Hepatologia del Hospital Luis Calvo Mackenna,
entre log afios 1968 y 1982,

El diagnostico de Hipertension Portal fue con-
firmado por ¢l cuadro clinico (hemorragia digesti-
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va yfo esplenomegalia), por la presencia de varices
esofagicas, y la demostracion por medio de la
esplenoportografia de obstruccion del flujo venoso
portal en los pacientes con trombosis de la vena
porta. L[as técnicas de endoscopia v angiografia
selectiva, que hemos aplicado en la investigacion
de nuestros enfermos en los 0ltimos afios, han
facilitado el mejor estudio de esta patologia.

El diagndstico de fibrosis portal o cirrosis
hepitica se confirmd con biopsia hepdtica por
puncién 0 quiriirgica.

Los nifios que fueron referides a este Hospital
de otras regiones del pais, se dieron de alta con
indicaciones de control y de regresar a nuestro
hospital en caso de continuar con hemorragias
digestivas. El seguimiento de estos enfermos fue
incompleto debido a que después de confirmado ei
diagnostico, diez de estos pacientes continuaron
sus controles en los hospitales de donde fueron
derivados.

RESULTADOS

La edad promedio de los nifios al momento del
ingreso fue de 5, 6/12 afios con un rango de 3
meses a 14 afios.

La hemorragia digestiva fue el principal motivo
de consuita, (Tabla 1), presentando todos un cua-
dro dramdtico que motivo el ingreso a un hospital,
donde recibieron tramsfusiones de sangre. En &
pacientes el motivo de consulta fue esplenomega-
lia, en uno de ellos se diagnosticd erréneamente
anemia hemolitica y se controld como tal durante
un aflo, hasta que presentd un episodio de hemo-
rragia digestiva. Los otros dos casos correspondie-
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ron a nifios que consultaron por un cuadro infec-
cioso con esplenomegalia, la cuval no disminuyd
una vez recuperados de su infeceidn.

Tabla L.
Hipertension Portal en Nifios
{31 Casos)
Motivo de consulta
Hemorragia digestiva 2

Esplenomegalia
Hepatitis Aguda
Fiebre Tifoidea

RS ¥

El signo mas frecuente fue esplenomegalia, que
estuvo presente en todos los enfermos, palpandose
el bazo desde 2 hasta 12 cin. bajo el reborde
costal. Otros signos y alteraciones hematoldgicas
que estuvieron presentes por orden de frecuencia
son los sipuientes: vdrices esofigicas, hemorragia
digestiva, anemia, plaguetopenia y leucopenia
{Tabla 2).

Tabls 2.
Hipertensién Portal en Nifios
(3} Casos)
M. 21
Sexo F 10
Hemorragia digestiva 25
Esplenomegalia il
Varices esofagicas 28
Trombocitopenia 18
Leucopenia 1]
Anemia 25

En 23 de los 31 nifios estudiados por hiperten-
sidn portal, se confirmé con esplencportografia,
obstruccion de la porta. En 6 se comprobd la
presenciz de fibrosis hepitica como causa de la
hiperiension portal; cuatro de ellos fueron envia-
dos en consulta desde Antofagasta; en 3 de estos
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pacientes se comprobo niveles elevados de arsénico
en pelo vy ufias, confirmando asi el diagnéstico de
arsenisismo cronico (situacion derivada de la con-
taminacidn de! agua potable con arsénico en Anto-
fagasta) (Tabla 3).

En esta investigacién no se incluyeron pacientes
con diagnostico conocido de hepatitis cronica o
cireosis. En dos nifios que consultaron por hepa-
toesplenomegalia sin antecedentes de ictericia, se
diagnosticé hipertension poral; el estudio radio-
logico de esofago reveld fa presencia de virices
esofigicas y 1a biopsia demostrd cirrosis.

Los nifios que presentaron hemorragia digestiva
se trataron con transfusiones de globulos rojos, en
volimenes pequeiios, cada 24 horas, hasta alcanzar
hematocrito de 30. Aquelles que presentaron sig-
nos de anemia aguda vy shock hipovolémico reci-
bieron sangre total y solucianes hidroelectroliticas.
S6lo en un caso por persistencia de la hemorragia,
se inyectd por via endovenosa 20 U, de Vasopresi-
na en 130 ml. de Suero Glucosade a gotzo rapido,
logrando vna detencién de ella.

En 18 de los 31 nifios se indicd tratamiento
quiriirgico debido a un incremento de la frecuencia
de las hemorragias digestivas y por presentar
ademds un sindrome de hiperesplenia con trom-
bacitopenia inferior 2 40,000 plaguetas (Tabla 4).
En los pacientes menores de 8 afios se estudid el
calibre de la vena mesentérica por medio de nna
angiografia selectiva, previo a la intervencidn
quiriirgica. Un paciente de 4 afios de edad que
pesaba 10 Kg. debid operarse por presentar hemo-
rragias digestivas abundantes y repetidas. El calibre
de la vena mesentérica era insuficiente para una
anastomosis adecuada, por lo que ripidamente se
trombosé, falleciendo en anemnia aguda durante un
segundo intento operatorio.

En ¢l tratamiento quiriugico se utilizd de pre-
ferencia la anastomosis cavomesentérica y sdlo
excepcionalmente las técnicas esplenorenal y parto
cava (Tabla 5}. En 4 nifios la esplenoportografia

Tabla 3.

Hipertension Portal en Niflos
Edad y Etiologia

Edad
Aflos 2

Trombosis de la Vena Porta 2

Fibrosis Hepitica - 1
Cirrosis Hepatica —
Total 3

2-4 4-7 =10 10 Totat
9 T 3 223
1 2 1 1 5*
1 - 1 - 2
11 9 3 3 31

* Cuatro Antofagasta, ] arsenisismo cronico.
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Tabh 4.

Hipertension Portal en Nifios
Tratamiento Quirdrgico

Ne No operados
Casos Operados can
Shunt Espont,
Tromboesis de la
Vena Porta 23 15 3
Fibrosis Hepatica 2 3 -
Cirrosis Hepatica 2 - -

reveld un shunt esplenorenal espontineo; en 3 de
ellos, éste era amplio y suficiente, por lo que no
fue necesaria la anastomosis quirtrgica.

Tabla 5.
Hipertension Porial en Nifios
Técnicas Quirargicas

Cava Mesentérica 13
Cava Mesentérica en H 3
Esplenorenal 4%
Porto Cava P¥¥

* 2 Pacientes reintervenidos (anastomosis C—M en H).
** Paciente =intervenida {anastomosis esplenorenal).

En 3 pacientes se realizd una anastomosis cavo
mesentédrica en H.. dos de estos nifios debieron ser
reintervenidos por trombaosis de la zona anastomo-
sada, En un paciente con fibrosis hepitica se
practicc una anastomosis esplinorenal, que se
obstruyd luego por un trombe; en la reinterven-
cion se realizé una anastomosis porto—cava.

De los {8 casos operados, s6lo uno presentd en
el post—operatoric sintomas de encefalopatia
portal que se tratd con restriccin de proteinas en
la dieta.

COMENTARIO

El Hospital Luis Calve Mackenna tiene un
egreso promedio anual de alrededor de 12.000
enfermos. Recibe pacientes con patologia comple-
ja de diferentes regiones del pais. En 14 afios
ingresaron 31 nifios con hipertensién portal, hecho
que demuestra la baja prevalencia que tiene esta
afeccién en la patologia pedidtrica. La concentra-
cidén de estos enfermos en un centro especializado
permite un mejor mangjo médico—quirirgico,

El 67% de los 31 nifios estudiados son del sexo
masculino. Esta predominancia de sexo no la
hemos visto descrita y no tenemos explicacion
para ello.

Las aiteraciones clinicas mas relevantes observa-
das en estos pacientes fueron hemorragia digestiva
alta (hematemesis ¥ melena), que se observd en 23
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casos y esplenomegalia, que estuvo presente en
todos los pacientes estudiados,

Con el estudio de endoscopia del tracto digesti-
vo alto es factible identificar las vdrices esofdgicas
y gastricas o la presencia de otras lesiones hemorré-
gicas.

La trombosis de fa vena porta fue la causa mds
frecuente de hipertension portal, en este grupo de
enfermos. La segunda causa fue la fibrosis hepdti-
€a, Qe se comprobd en 6 de nuestros pacientes. Es
interesante el hecho de que 4 de ellos son de
Antofagasta y en 3 se confirmod arsenisismo croni-
co. En un trabajo publicado en 1974 sugerimos
que el arsénico era probablemente el agente causal
de la fibrosis y de la hipertensién portal. Morris,
J.5. ¥ col.®, el mismo afio confirman estas altera-
ciones en dos pacientes que recibieron solucion de
Fowler (tridxido de arsénico al 1%), por pericdos
prolongados.

En este estudio no se incluyeron pacientes con
hipertensidn portal por cirfosis hepdtica diagnosti-
cada previamente. Si se incluyeran todos los casos
de cirrosis hepdtica con hipertensién portal hospi-
talizados en el periodo 19681982, ya sea por
atresia de vias biliares, post—hepatitis o por enfer-
medades metabolicas, probablemente el nimero de
pacientes con cirrosis e hipertensién seria cercano
a los con trombasis de l2 vena porta.

Se sabe que excepcionalmente la hemorragia
digestiva inicial en estos pacientes es causa de
muerte.”. Esto se explica por qué una vez estable-
cido el descenso de la presibn en el tierritorio
venosoc portal, los mecanismos de ceagulacién son
capaces de frenar la hemorragia. S6lo uno de nues-
tros pacientes, un desnutrido de 4 afios de edad,
fallecié en el post—operatorio por hemomragia v
anemia aguda.

En caso de hemorragias incoercibles se reco-
mienda el uso de Vasopresina, va sea por via
endovenosa o por cateterizacion de la arteria me-
sentérica®.

En trabajos experimentales vy en observaciones
clinicas se ha comprobado que la presion aumenta-
da del lecho venoso portal con el tiempo va logran-
do una descompresidn a través de colaterales que
se van haciendo cada vez mas suficientes. Existen
referencias de mejoria espontinea de hasta un
30% de estos pacientes, que van disminuyendo la
frecuencia de hemorragias hasta que después de
varios afios desaparecen totalmente9-10-11,

Generalmente frente a sintomas tan impactan-
tes de hemorragia digestiva, familiares ¥y médicos
tratan de buscar scluciones definitivas en forma
inmediata apresurande la correccion quiriiigica del
lecho portal. A la luz de estas observaciones,
creemos que es fundamental una observacién por
algunos meses o afios antes de decidir una conduc-
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ta quiriirgica. Se debe realizar un detenido estudio
radioldgico det tracto venoso portal, observando la
presenciz de cclaterales que pueden funcionar
como cortocircuito espontdneo (esplenorenal u
otros).

Solo un aumento de la frecuencia de las hamo-
rmagias y un sindrome de hiperesplenia progresivo
pueden ser determinantes absolutos de un trata-
miento quirGirgico. En condiciones semejantes
estin aquellos pacientes, que por vivir en regignes
rurales muy distantes de centros médicos, estin
expuestos a tener accidentes fatales por hemorra-
gias no tratadas oporiunamente.

La técnica quirirgica mas adecuada, es aquella
que logra la descompresién del lecho venoso portal
con una derivacién venosa sin esplenectomia
cuando es posible.

En nuestros pacientes se utilizd con mis fre-
cuencia la anastomosis cavo mesentérica, en un
nifio con hipertension portal con Fibrosis Hepdtica
se realizd una anastomosis portocava y sélo
excepcionalmente se utilizé la técnica espieno-
renal.

Auvert ¥ col.12, sugieren utilizar la anastomosis
cavo mesentérica en nifios menores de 7—10 afios,
¥a que existe una alta posibilidad de fracaso con la
anastomosis esplenorenal, debido a que el calibre
de las venas generalmente nc alcanza a 8 mm. de
diametro.

En los nifios mayores de 10 afios de edad con
calibres de venas superior a 10 mm. se obtendrian
buenos resultados tanfo con la anastomosis cavo
mesentérica coma con la esplenorenal. En contro-
les a largo plazo no observaron complicaciones
importantes en aguellos nifios menores de 15 afios
a los cuales se les ligd la vena cava inferior. En los
mayores de 15 afios recomiendan utilizar la anasto-
mosis cavo mesentérica usando una protesis en
“*H” o la anastomosis esplenorenal para no ligar la
vena cava inferior!'3, ya que en este grupo de
pacientes se observa con mayor frecuencia edema
de extremidades inferiores en controles a large
plazo. _

Una revision realizada en 1981, por la Seccidon
de Cirugia de la Academia Americana de Pedia-
tria 14 reveld que la técnica quirirgica mds utili-
zada en 27 de 36 pacientes con hipertensién portal
pre-—hepitica fue la anastomosis esplenorenal cen-
tral. Ademds, concluyeron que no existen ventajas
claras de un método de anastomosis porto sistémi-
co determinado sobre otras.

Lilly, J.R. ¥ cols.25 en una publicacién reciente
proponen Ia inyeccién de metruato de sodio en las
virices esofigicas por técnica endoscopica logran-
do producit una esclerosis de ellas y evitar el
peligro de hemorragias. Este novedoso tratamiento
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se presenta con una legitima alternativa frente a la
operacion porto sistémica.

Tanto en los pacientes con trombosis de la vena
porta como en los con fibrosis hepatica, 1a funcién
hepatica se mantiene indemne, por lo que el pro-
nostico de sobrevida es excelente, una vez solucio-
nado el problema de la hipertension. No sucede lo
mismo en los nifios con cirrosis hepitica, cuyo
detrimento de la funcion hepatica es progresivo y
la sobrevida limitada, aunque se logre realizar una
anastomosis adecuada,

La encefalopatia portal fue una complicacidn
poco frecuente en los pacientes que fueron some-
tidos a una anastomosis porto sistémica.

RESUMEN

Se revisan los resultados obtenidos en 31 nifios
con Hipertension Portal atendidos en el Departa-
mento de Hepatologia del Hospital Luis Calva
Mackenna, entre los afios 1968 y 1982,

El diagnéstico de Hipertension Portal fue con-
firmado por el cuadro clinico ¥ exdmenes de labo-
ratorio.

Como causa de la Hipertensién Portal, se encon-
tri en 23 niftos trombosis de 1a vena porta, Fibro-
sis Hepdtica en 6, {tres de los cuales presentaban
arsenisismo crénico) y en dos cirrosis hepidtica.

Dieciocho de estos nifios fueron operados utili-
zando diversas técnicas siendo la mas frecuente la
anastomosis cavo mesentérica. En tres pacientes se
confirma la presencia de shunt esplenorenal espon-
taneo amplio, que evitd la intervencién quirirgica.

La encefalopatia fue una complicacion poco
frecuente en los pacientes sometidos a anastomosis
porte sistémica.

Hacemos notar la conveniencia de derivar estos
pacientes a centros especializados con experiencia °
en el manejo de esta patologia.
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