680

Caso cLiNICO
Cir Cir 2014;82:680-685.

Opciones terapéuticas de la biliopatia
por hipertension portal: serie de
casos Y revision de la bibliografia

RESUMEN

Antecedentes: la biliopatia por hipertensiéon portal es poco
diagnosticada debido a que sélo algunos pacientes experimentan
sintomas. Las manifestaciones clinicas mas importantes son la colestasis
y la colangitis.

Objetivo: comunicar una serie de casos evaluados, tratados y seguidos
en una institucién pablica de tercer nivel.

Casos clinicos: cuatro pacientes con biliopatia por hipertension portal
se expusieron a diferentes métodos para tratar la hipertension portal y
la descompresion de la via biliar. Se realiz6 seguimiento durante casi
cinco anos. Tres casos mostraron adecuada evolucién, con remisién
de los sintomas; un paciente fallecié al intentar dilatarle la via biliar.
Finalmente, se revisa la bibliografia en relacion con la terapéutica de
la biliopatia por hipertension portal.

Conclusiones: no existe consenso para el tratamiento 6ptimo de este
padecimiento, aunque el objetivo es descomprimir la via biliar; cada
caso plantea particularidades que guian el tratamiento.
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Therapeutic options for portal
hypertensive biliopathy: case series and
literature review

ABSTRACT

Background: Portal hypertensive biliopathy is an underdiagnosed
condition because only some patients have symptoms. The major
clinical manifestations include cholestasis and cholangitis. The aim of
this study is to present a series of cases evaluated, treated and followed
at a tertiary-care public institution.

Clinical case: Four patients with portal hypertensive biliopathy were
exposed to different therapeutic approaches focused on the management
of portal hypertension and biliary decompression. They were followed
for ~5 years. Three cases achieved a favorable outcome with symptom
remission, but one patient died while attempting dilatation of the bile
duct. Finally, we carried out a literature review about actual portal
hypertensive biliopathy therapeutics.

Conclusions: There is currently no consensus on the optimal treatment
for this condition. The goal is to decompress the biliary tree. Each case
should be individually evaluated to choose the best treatment option.

Key words: Portal vein, cavernous transformation, therapeutics.
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ANTECEDENTES

La biliopatia por hipertension portal se refiere
a las anormalidades de la via biliar, incluidos
los conductos biliares intra y extrahepaticos, el
conducto cistico y la vesicula biliar en pacientes
con hipertension portal.’ También se le conoce
como biliopatia portal, colangiopatia asociada
con hipertension portal y colangiopatia asociada
con cavernoma portal .2+

La patogénesis de la biliopatia por hipertensién
portal no es bien conocida. Se ha propuesto
que es causada por la presién externa del
cavernoma portal o por isquemia. Existen dos
plexos venosos de los conductos biliares, y su
dilatacion ocasiona irregularidades finas en
la pared del conducto biliar. EI mecanismo
de isquemia que produce dafio al conducto
biliar en pacientes con obstrucciéon venosa
portal extrahepdtica no esta bien definido. El
dafio venoso puede predisponer a la necrosis
isquémica de los conductos biliares y resultar
en estenosis biliar.’

En 80 a 100% de los casos, la biliopatia por
hipertension portal fue concomitante con obs-
truccion venosa portal extrahepatica, aunque
también encontrado en pacientes con hiperten-
sion portal secundaria a cirrosis o hipertension
portal idiopatica.® La relacion con la cirrosis se
ha reportado en 0 a 33% y con la hipertensién
portal idiopatica en 9 a 40%."

Las manifestaciones sintomaticas pueden
afectar de 10 a 38% de los sujetos, e incluyen:
ictericia (10 a 33%), célico biliar (5 a 19%),
colangitis (5 a 8%) y colecistitis acalculosa
(4%).134%9 Se ha corroborado la elevacién de la
fosfatasa alcalina incluso en 30% y coledocoli-
tiasis en 20%." Los sintomas aparecen a mayor
edad, mayor duracion de la enfermedad, alta
frecuencia de litos en la vesicula o colédoco y
cuando hay alteracién de las pruebas de funcién
hepatica.

En este articulo se comunica el manejo terapéu-
tico de una serie de pacientes con biliopatia por
hipertension portal, con la finalidad de exponer
diferentes opciones de tratamiento.

CASOS CLiNICOS
Caso 1

Paciente masculino de 29 afios de edad con
antecedente de abuso de esteroides. Tres afios
antes habia sufrido ictericia intermitente y ele-
vacion de transaminasas menor a dos veces el
limite superior. Fue hospitalizado por hemorragia
variceal y colangitis. Durante su hospitalizacién
fue tratado con ligadura, infusién de terlipresina
y antibiéticos. Una tomografia axial computada
demostré que la superficie hepatica era normal;
sin embargo, existia trombosis venosa portal
con cavernoma que inducia compresién vas-
cular del conducto biliar comdn, dilatacién de
la via biliar intrahepatica y esplenomegalia. En
este caso la obstruccion biliar se traté mediante
stents que tuvieron que recolocarse en multiples
intervenciones debido a que migraban (Figura 1).
El paciente evolucioné con varias recurrencias

Figura 1. Colangiopancreatografia retrégrada endos-
cépica. Se muestra la estenosis del conducto biliar
principal (flecha) causada por compresion vascular. En
este sitio se coloco un stent para mantener el conducto
biliar principal permeable.
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de sangrado variceal y se le practicé cirugia de
Sugiura para lograr la desvascularizacion esofagi-
ca. Tres meses después de este procedimiento no
se observo sangrado ni ictericia. El paciente ha
sobrevivido durante seis afios con cifras normales
de bilirrubina, sin dilatacién de la via biliar y sin
sangrado variceal.

Caso 2

Paciente masculino de 18 anos de edad, refe-
rido de una institucion pediatrica por historia
de trombosis portal y cavernoma que provoco
hemorragia variceal desde los seis afios. El Gltimo
episodio de sangrado ocurrié a los ocho afios de
edad, después de ser tratado con escleroterapia
y propranolol a dosis de 80 mg por dia. Durante
10 anos, el paciente se mantuvo estable, hasta
que sufrio ictericia, con una bilirrubina total de
7 mg/dL que se elevé a 20 mg/dL. El ultrasonido
hepatico mostré dilatacion de la via biliar, y la
colangiopancreatografia retrégrada endoscépica
revel6 estenosis miltiples del conducto biliar
comun. Se colocé prétesis plastica de 7 French
en el conducto biliar, pero no fue suficiente
para resolver la ictericia. Se realizaron diversos
procedimientos endoscépicos sin éxito, por lo
que fue necesario recurrir a drenaje percutineo
(Figura 2A). El tratamiento definitivo se logré por
medio de una derivacién esplenorrenal. Durante
esta intervencion se hizo una biopsia hepatica
que demostré colestasis sin cirrosis (Figura 2B).
El paciente evolucioné de manera satisfactoria,
con remision completa de la ictericia a cinco
anos de su seguimiento.

Caso 3

Paciente masculino de 22 afios de edad con
trombocitosis esencial en tratamiento, con
hidroxiurea a dosis de 1 g por dia. El paciente
sufrié ictericia, y de manera inicial se sospechd
que era un efecto adverso de la hidroxiurea, por
lo que se le suspendié. Las pruebas de laborato-
rio mostraron plaquetas de 458,000, bilirrubina
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Figura 2. Colangiopancreatografia retrégrada endos-
cépica y biopsia hepatica. A. Mltiples estenosis del
conducto biliar comin causadas por compresion
vascular (flecha). B. En la tincién con HE se observa
colestasis sin evidencia de fibrosis.

total en 7.0 mg/dL, transaminasas normales y
fosfatasa alcalina de 323 U/I. Se realizé una
colangiografia por resonancia magnética con
diagndstico de biliopatia por hipertensién portal
secundaria a trombosis de la vena porta con
formacién de cavernoma (Figura 3A y B). La
colangiopancreatografia retrégrada endoscépica
no mostré obstrucciones de la via biliar, por lo
que no fue necesario colocar ningtn stent biliary
s6lo se hizo esfinterotomia. El paciente inici6 tra-
tamiento con betabloqueador; ha permanecido
asintomatico y sus pruebas de funcién hepatica
son normales. Durante el seguimiento a cuatro
anos no ha mostrado datos sugestivos de un
nuevo evento de colangiopatia portal.

Figura 3. Colangiorresonancia magnética. A. Ca-
vernoma (flecha) secundario a trombosis de la vena
porta. B. La colangiografia muestra una estenosis del
conducto biliar comin en la zona de la degeneracién
cavernomatosa.
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Caso 4

Paciente masculino de 32 afios de edad con
colangitis. Durante su abordaje diagnéstico se
realizé una tomografia axial computada que mos-
tr6 dilatacion biliar y trombosis de la vena porta;
posteriormente se le practicé una colangiopan-
creatografia retrégrada endoscopica que revel
estenosis maltiple del conducto biliar comin.
Se decidié hacer dilatacién con balén. Durante
este procedimiento, el paciente sufrié hemorragia
masiva a causa de la rotura vascular de colaterales
venosas alrededor del conducto biliar comun, lo
que desafortunadamente le causé la muerte.

DISCUSION

No hay consenso sobre el tratamiento 6ptimo de
la biliopatia por hipertension portal, y los datos
en relacién con las diversas formas de tratamien-
to provienen de series de casos. Los pacientes
asintomaticos no requieren ningun tratamiento.
En el caso de sujetos con sintomas, el manejo se
debe enfocar a la hipertensién portal y el alivio
de la ictericia obstructiva.'’ En este articulo se
comunican cuatro casos de pacientes con bi-
liopatia por hipertension portal sintomdtica por
ictericia o colangitis. El tratamiento se bas6 en
dilatacién endoscépica, colocacién de stents
en el conducto biliar principal, esfinterotomia y
cirugia de derivacion portosistémica.

Los tratamientos propuestos para la biliopatia
por hipertensién portal incluyen la dilatacién
endoscépica con colocacion de stent," esfinte-
rotomia endoscépica con extraccion de litos, '
cirugia de derivacion portosistémica,'? hepatoye-
yunostomia'? e incluso trasplante hepético.”™ A
continuacion se hard una breve revision de cada
una de estas opciones terapéuticas.

Tratamiento endoscoépico

El tratamiento endoscépico comprende: ex-
traccion de litos, esfinterotomia y dilatacion

de estenosis biliar con o sin colocacién de
stent. La esfinterotomia y dilatacién biliar son
procedimientos que pueden complicarse con
sangrado o hemobilia, debido a las varices que se
encuentran en la region periampular y alrededor
del conducto biliar comun; el sangrado puede
ser masivo y llevar a la muerte del paciente,
como en el caso nimero 4. La colocacién de
endoprétesis al conducto biliar resulta un op-
cién muy Util para la descompresion de la via
biliar y el manejo de la estenosis; sin embargo,
se requiere recambio continuo e implica riesgo
de colangitis vinculada con la obstruccion de la
protesis, por lo que rara vez es un procedimiento
definitivo o resolutivo. Sezgin y colaboradores’
reportaron los casos de 10 pacientes con este-
nosis biliar tratada con endoprétesis, con una
mediana de seguimiento de 2.5 afios (uno a
siete anos). La resolucion de la estenosis sélo se
alcanzé en tres pacientes; en el resto, se tuvo que
recolocar la endoproétesis por persistencia de la
estenosis con recambios cada seis meses. Por su
parte, Durmortier y colaboradores' reportaron
el fracaso del tratamiento endoscopico en cuatro
pacientes con biliopatia por hipertensién portal,
por lo que finalmente fueron tratados con cirugia
de derivacion portosistémica. En los casos 1y
2 aqui descritos, se observé pobre respuesta
al tratamiento endoscopico, lo que indica que
éste es (til s6lo de forma temporal, y que por lo
general se requiere de un tratamiento posterior
que sea permanente.

Cirugia de derivacion portosistémica

El manejo endoscépico puede aliviar de mane-
ra temporal la obstruccién biliar, pero no trata
la causa subyacente y, por lo tanto, se espera
que no sea efectivo en el largo plazo. Median-
te el tratamiento quirdrgico de derivacion se
logra descomprimir las colaterales vasculares
formadas en respuesta a la trombosis portal, y
generalmente se alivia la compresién del co-
lédoco."” Se ha reportado que la anastomosis
esplenorrenal retroperitoneal o procedimiento
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de Warren puede ser el tratamiento inicial de
eleccion.’

El estudio con mayor nimero de pacientes
se debe a Agarwal y colaboradores,’® que
analizaron 37 casos sintomaticos tratados
quirdrgicamente. Todos los pacientes requirie-
ron de una derivacién proximal esplenorrenal
como cirugia de primera etapa. En 12 pacientes
con estenosis dominantes y coledocolitiasis
se realizaron procedimientos de drenaje biliar
posteriores a la derivacion esplenorrenal (hepato-
yeyunostomia en 11 y coledocoduodenostomia
en uno). Se implanté un seguimiento a 32 meses,
durante el cual todos los pacientes estaban asin-
tomaticos. La cirugia de derivacion sélo alivié
la obstruccién biliar en 24 de los 37 individuos
(64.9%), pero facilité un segundo procedimiento
descompresivo de la via biliar en los restantes
12 (35.1%).

El tratamiento quirdrgico se ha propuesto como
parte del algoritmo de tratamiento.''> Se sugiere
que en pacientes sintomaticos se haga una eva-
luacién anatémica para llevar a cabo un puente
esplenorrenal proximal y esperar de seis a ocho
semanas para el alivio de los sintomas. En caso
de que los sintomas persistan, se recomienda
efectuar algin procedimiento de drenaje biliar;
es decir, una derivacién biliodigestiva, la cual
representa menos riesgos.'*'?

Trasplante hepatico

Se ha reportado un caso de trasplante hepatico
para el manejo de la biliopatia por hipertension
portal.” Se traté de un hombre de 46 afnos de
edad con trombosis portal y mesentérica que
se manifestd con ictericia obstructiva por este-
nosis concéntrica del conducto biliar comun.
La colocacién de endoproétesis biliar no fue
posible, debido a que la estenosis afectaba a
més de un conducto. El drenaje percutaneo
biliar no alivio la ictericia, y se complicé con
una fistula bilioportal con hemobilia. La angio-
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tomografia revelé un cavernoma esplenoportal
con puente esplenorrenal. Debido al mal estado
general del paciente y a las estenosis biliares
extrahepaticas e intrahepdticas bilaterales, se
decidié el trasplante. Se reporta un seguimien-
to a 12 meses con buenas condiciones. Los
autores concluyen que es el primer informe
de biliopatia por hipertensién portal tratado
mediante trasplante hepético, lo que muestra
que este procedimiento puede estar indicado
en el tratamiento de la enfermedad en caso de
que no exista otra opcién.™

Puente portosistémico transyugular

Debido a la dificultad técnica y a las posibles
complicaciones inherentes al procedimiento, la
insercién exitosa de un puente portosistémico
transyugular cuando existe un cavernoma portal
se ha reportado s6lo como informe anecdético.'”
En el tratamiento de la hipertension portal sinto-
matica en pacientes no cirréticos con cavernoma
portal, el puente portosistémico transyugular
ha mostrado ser factible y seguro; sin embargo,
no se recomienda en individuos con una vena
porta totalmente fibrética y sin venas colaterales
de gran tamafio; tampoco en casos de trombo-
sis mesentérica superior extensa. Los puentes
portosistémico transyugulares insertados con
éxito pueden disminuir el gradiente de presién
portosistémica y la incidencia de recidiva de
hemorragia variceal.’® En esta revisién sélo se
encontro el reporte de un caso con historia de
ictericia concomitante con trombosis esplénica 'y
portal extrahepdtica, y desarrollo de cavernoma
que causaba compresion del conducto biliar
comin y dilatacién biliar intrahepatica. Se le
coloco a la paciente un puente portosistémico
transyugular, y en el seguimiento a 14 meses se
encontré asintomatica.' La utilidad y seguridad
de los puentes portosistémico transyugulares en
el tratamiento de la biliopatia por hipertension
portal no se han investigado, pero podrian ser
una alternativa terapéutica a la cirugfa de deri-
vacion portosistémica.
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CONCLUSIONES

No existe consenso para el tratamiento 6ptimo
de la biliopatia por hipertension portal; el cual
debe determinarse con base en las caracteristicas
individuales de los pacientes y enfocarse al con-
trol de la hipertension portal y la descompresion
de la via biliar.
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