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Enfermedades vasculares hepaticas

S. Hillaire

Las enfermedades vasculares hepdticas son poco frecuentes, con la excepcion de la trombosis portal.
Hay que sospechar una trombosis portal aguda ante un dolor abdominal subito y prolongado. El diag-
néstico se establece a partir de las pruebas de imagen (eco-Doppler, tomografia computarizada [TC],
resonancia magnética [RM]). La gravedad depende de su extension a la vena mesentérica, con riesgo
de infarto mesentérico. La instauracién de un tratamiento anticoagulante es urgente. Cuando la vena
porta no se repermeabiliza, el diagndstico se establece a menudo en el estadio de cavernoma portal.
Pueden existir entonces signos de hipertension portal. En todos los casos, debe realizarse un estudio de
trombofilia, que busque, en particular, un sindrome mieloproliferativo. La trombosis de las venas hepd-
ticas puede presentarse como una enfermedad hepdtica aguda y grave (ictericia, ascitis, insuficiencia
hepdtica, hepatomegalia), como cirrosis (insuficiencia hepdtica crénica, hipertension portal) o, incluso,
puede ser completamente asintomadtica. El diagndstico se basa en las pruebas de imagen. Como en la
trombosis portal, es necesario realizar un estudio de trombofilia. Los anticoagulantes son indispensables
y, en ausencia de mejoria rdpida, se valoran la repermeabilizacion de las venas o, incluso, el trasplante
hepadtico. Debe sospecharse la afectacion de la microcirculacion hepdtica ante la existencia de anomalias
no explicadas de las pruebas de funcion hepdtica (una vez descartadas todas las causas cldsicas), ante
una hipertension portal sin cirrosis histolégica o ante una trombosis portal reciente asociada a dismor-
fia hepdtica o calcificaciones de la vena porta o signos de hipertensién portal. La biopsia hepdtica es
indispensable para el diagndstico. Es necesario cotejar los datos clinicos y anatomopatolégicos.
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B Introduccion

Las enfermedades vasculares hepéticas son consecuencia de la
afectacion de la vascularizacién arterial y venosa (portal o supra-
hepatica), pero también de la afectaciéon de la microcirculacion
hepética (vénulas portales y hepaticas, sinusoides hepaticos). Se
trata de enfermedades hepaticas infrecuentes. La actualizacion
que se presenta aqui no trata de la afectacién arterial, de las
trombosis portales tumorales o del paciente cirr6tico ni de las mal-
formaciones congénitas (fibrosis hepatica congénita, derivacion y
malformaciones arteriovenosas, enfermedad de Rendu-Osler).
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Es la enfermedad vascular hepatica mas frecuente (1% de una
serie de autopsias) [l Inicialmente, la trombosis portal aguda se
define como la obstruccién parcial o total de la vena porta o
una de sus ramas por un coagulo sanguineo (trombosis portal
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Figura 1. Esquema de un cavernoma portal. 1. Desarrollo de las venas
colaterales (cavernoma); 2. dilatacién arterial hepatica; 3. vena porta
trombosada.

aguda). Puede asociarse con una trombosis venosa mesentérica o
esplénica. A continuacion, la vena puede repermeabilizarse ?! y/o
asociarse al desarrollo de una red venosa colateral denominada
cavernoma, entre las porciones permeables de la vena proximal y
distalmente al codgulo, que permite el flujo de sangre a pesar del
obstéculo (Fig. 1). El tamafio y el namero de venas que forman el
cavernoma pueden ser extremadamente variables.

Trombosis portal aguda
Clinica

Hay que sospechar una trombosis portal ante un dolor abdo-
minal o lumbar agudo o progresivo a lo largo de varios dias
(Cuadro 1). Puede asociarse a fiebre, incluso en ausencia de sep-
sisi®4. El dolor mejora progresivamente. Su persistencia o la
aparicion de signos de irritacién peritoneal, de diarrea con san-
gre o de ascitis deben llevar a sospechar la extensién del trombo a
la vena mesentérica superior y a los arcos venosos, lo que provoca
vasoconstriccion arterial refleja e impide que los arcos sirvan de
circulacién colateral. En su méxima expresion, puede presentarse
un cuadro de fallo multiorganico (insuficiencia renal y pulmonar
y acidosis lactica) -1,

Cuadro 1.
Estudio que debe efectuarse en caso de trombosis portal aguda o de
cavernoma.

Exploraciones Prondstico

diagnosticas

Exploraciones
etiologicas

Pruebas de imagen Pruebas de imagen Pruebas de imagen

Eco-Doppler hepatica ~ TC abdominal con TC

TC abdominal con (arterial, portal) y ~ Extensi6én de la

(arterial, portal) y sin sin inyeccion trombosis a la vena

inyeccién mesentérica superior
Infarto mesentérico
Circulacion colateral y
esplenomegalia

Otras exploraciones  Otras exploraciones

Estudio de TP, bilirrubinemia
trombofilia Hepatopatia asociada
(cf Cuadro 2)

FEGD: HTP

Gases en sangre
Sindrome
hepatopulmonar

TC: tomografia computarizada; HTP: hipertensiéon portal; FEGD: fibroscopia
esofagogastroduodenal; TP: tiempo de protrombina.
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Figura 2. Tomografia computarizada (TC) durante la fase arterial.
Trombosis portal aguda: hiperarterializacion del higado izquierdo que tra-
duce una trombosis portal izquierda (placa del servicio de pruebas de
imagen del Dr. Scherrer, Hospital Foch, Suresnes).

Laboratorio

La funcién hepatica estd conservada (el tiempo de protrom-
bina [TP] y la bilirrubinemia son normales). A menudo existe
un sindrome inflamatorio (incluso en ausencia de sepsis) y
puede haber anomalias minimas de las pruebas hepaticas (aspar-
tato aminotransferasa [AST], alanina aminotransferasa [ALT],
fosfatasas alcalinas [FA], gamma-glutamil-transpeptidasa [GGT]).
Si existen anomalias importantes, hay que considerar una
enfermedad hepdtica subyacente y proponer una biopsia hepa-
tical’l.

Pruebas de imagen

El diagnéstico se puede establecer a partir de una ecografia hepa-
tica asociada a un Doppler venoso y/o a partir de una tomografia
computarizada (TC) ¥, Se visualiza material hiperecogénico en la
vena porta y el Doppler muestra la ausencia de flujo en caso de
trombosis completa.

La TC es indispensable: sin inyeccién, confirma el material
hiperdenso en la vena porta; en la fase arterial, muestra hiperarte-
rializacion hepética” (claramente visible; cuando estd obstruida
una sola rama portal, la hiperarterializacion se localiza al lado
de la trombosis portal) (Fig. 2). La TC permite sobre todo visua-
lizar mejor la extensién a la vena mesentérica superior, que
constituye un factor de gravedad. El adelgazamiento de la pared
intestinal y un derrame intraabdominal estdn a favor de un
infarto mesentérico. La TC también permite hallar una causa
local (pancreatitis, colecistitis, litiasis de la via biliar principal,
apendicitis, diverticulitis, etc.)®. En los dias posteriores a la
trombosis, puede producirse la dilatacién de las venas quisticas
perivesiculares, que pueden llevar a sospechar errbneamente una
colecistitis 1.

Estudio etiologico

Ademas de la TC, que permite a menudo el diagnéstico de la
causa local I¥l, es necesario buscar una causa general y, en particu-
lar, una trombofilia > 11-15!, La causa que se encuentra con mayor
frecuencia es un sindrome mieloproliferativo (40-50% de las trom-
bosis portales sin cancer ni cirrosis). Debe sospecharse a partir del
hemograma completo (HC) y las plaquetas en caso de tromboci-
tosis. La investigacion de la mutaciéon JAK 2 (tirosina cinasa Janus
cinasa 2) debe ser sistematica, ya que se encuentra en el 21-37%
de los casos. Si es negativa, debe valorarse una biopsia de médula
6sea en busca de un sindrome mieloproliferativo (biopsia y cul-
tivo esponténeo de los progenitores). En el Cuadro 2 se enumeran
las demaés causas de trombofilia. La frecuencia con que se asocian
varios factores hace que sea necesaria la realizacién de un estudio
completo 14131,
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