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Introduccion Se ha demostrado en modelos experimentales que este
imbalance vasodilatador-vasoconstrictor con la dilatacién
Fluckieger en 1884 fue el primero en describir la asociaciéascular resultante, estd asociado a atenuacién de la vaso-
entre dafio hepatico y alteraciones en la funcién pulmonacahstriccion pulmonar hip6xica, incremento del gradiente
describir un caso caracterizado por cianosis, dedos en palillali€olo-arterial de oxigeno y a un estado hiperdinamico ca-
tambor y cirrosis hepética. El término de sindrome hepatopaleterizado por incremento del gasto cardiaco, disminucion
monar (SHP), fue acufiado en 1977 por Kennedy y Knudsoue las resistencias periféricas e incremento del cortocircuito
El SHP puede presentarse hasta en el 30% de los padimapulmonar con alteracién en el intercambio de géses.
tes con dafio hepéatico de diferente etiologia y se caracteRoariguez Roisin demostrd que es a nivel de arteriolas de
por la triada de, 1. enfermedad hepéatica, 2. hipoxemiab@8D mum donde se hace mas evidente este imbal&nce.
aire ambiente, 3. presencia de dilataciones vasculares intra-
pulmonareg:3 Manifestaciones clinicas
El objetivo de la presente revisidn es dar a conocer a la
comunidad médica esta entidad que tiene una alta prevalerkl cuadro clinico se caracteriza por signos y sintomas re-
cia en los pacientes con dafio hepético crénico, que habitledionados a la disfuncién hepatfwer sey a las alteraciones
mente pasa desapercibida y por lo tanto no es diagnosticadael intercambio gaseoso condicionadas por la vasodilata-
cion intrapulmonar.
Etiologia Los signos y sintomas asociados a enfermedad hepatica
incluyen: vérices esofagicas, ascitis, eritema palmar, telan-
El SHP puede presentarse en pacientes con dafio hepdiiectasias, hipotrofia de eminencia tenar e hipotenar e hiper-
secundario a: cirrosis posnecrotica, cirrosis alcohdlica, hepafia parotidea.
titis crénica activa, cirrosis biliar primaria, atresia biliar, de- Los datos clinicos relacionados a la disfuncién pulmonar
ficiencia de alfa 1 antitripsina, enfermedad de Wilson, tirosicluyen: disnea, platipnea, ortodeoxia, dedos en palillo de
nemia, hepatitis aguda fulminante y en rechazo agudo de ttasibor y cianosis.
plante hepaticé? La ortodeoxia y la platipnea aunque no son patognomé-
La presencia de dilataciones vasculares intrapulmonaresiess del SHP se presentan hasta en el 90% de los enfer-
fundamental para el desarrollo de este sindrome y es secundaois. La ortodeoxia se define como la desaturacion de la
al imbalance entre vasodilatadores y vasoconstrictores deskasgre arterial (en mas del 10% de los valores basales) con
arteriolas pulmonares, el cual esta en relaciéon a un incremettpaciente de pie y que revierte con el decubito. La platip-
en la sintesis o sensibilidad de los vasodilatadores, o0 a fallangel es la disnea que se presenta cuando el enfermo se incor-
mecanismo vasoconstrictor normal. También se ha postuladopme y que mejora cuando adopta la posicién sedente o el
la disminucién en el metabolismo de los vasodilatadores es pdeeUbito supinét1®
de la génesis de este imbalance por incrementar sus hfveles. Las telangiectasias se observan frecuentemente y son nume-
Los vasodilatadores involucrados en la génesis del SkdRBas en enfermos en los que coexiste disfuncién hepaticay SHP.
son: 6xido nitrico, factor natriurético auricular, péptido rel&stas son un indicador de gravedad del sindrome, dado que su
cionado al gen de la calcitonina, neurocinina A, péptido ipresencia se asocia a hipoxemia grave (Ra@ire ambiente
testinal vasoactivo, sustancia P, factor activador plaquetan@nor de 50 mmHg), a mayor vasodilatacion vascular intrapul-
glucagon, estrégenos y prostaglandinas. monar y a falta de respuesta al oxigeno suplemetitario.
Los vasoconstrictores descritos en asociacién con este sin-os dedos en palillo de tambor estan asociados en el SHP
drome son: endotelina, tirosina, serotonina, prostaglandalastado hiperdinamico, incremento de la mezcla venosa de
F2a y angiotensina 1. oxigeno y a mayor cortocircuito.
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Desde el punto de vista hemodinamico se presenta un astiartHg y que presenten disnea, platipnea, ortodeoxia, ciano-
do hiperdinamico caracterizado por: taquicardia, llenado cagis, telangiectasias y dedos en palillo de tambor. Ante la sos-
lar rapido, y aumento de la temperatura distal en extremidaghesha clinica deben de realizarse los siguientes estudios con
Este patrdn clinico se correlaciona con gasto cardiaco por darifinalidad de corroborar el diagnéstico:
ba de 7 L/min, resistencia vascular pulmonar por debajo de
100 mmHg, y presion pulmonar media menor de 15 miiHg. 1) Gasometria arterial: Habitualmente se encuentra un pa-

tron de alcalosis respiratoria con hipoxemia, la PegO
Fisiopatologia menor de 60 mmHg al aire ambiente, acentuandose la
desaturacion arterial de oxigeno (mas de 10 mmHg) en

La hipoxemia es una manifestacion fundamental en los enda posicién de pie (ortodeoxia), revirtiendo ésta en el de-
fermos con SHP. Es frecuente que los pacientes con dafio hepétibito?”
tico cronico cursen con hipoxemia moderada (B&Y0 mmHg 2) Prueba de funcion respiratoria:El SHP se asocia a al-
al aire ambiente), sin que esto signifique que sea secundariateraciones en las pruebas de funcidn respiratoria caracte-
SHP. Cuando la hipoxemia es por debajo de 60 mmHg es muyizadas por: patrén restrictivo, disminucion de la capaci-
probable que el paciente curse con SHP como fue demostraddad pulmonar total, disminucién de la capacidad de difu-
por Krowka. Habitualmente la hipoxemia observada en el SHPsi6n, ensanchamiento del gradiente alvéolo-arterial y en
se asocia a ensanchamiento del gradiente alvéolo-arterial de oxéstadios avanzados puede observarse obstruccion al flu-
geno por arriba de 35 mmHg (normal 10 + 0.43 (edad -20)).jo de aire?®2°
Ademas de la hipoxemia, los enfermos con SHP presentar8hiPlaca simple de téraxEsta tiene una baja sensibilidad y
perventilacion alveolar con alcalosis respiratoria secundtia.  especificidad para el diagndstico de SHP; pero en ocasio-

Los mecanismos involucrados en la hipoxemia en el SHPnes es posible observar un patrén reticulonodular bibasal
son: 1) alteracion en la relacion ventilacién-perfusién (rel. o subpleural que esta relacionado a las comunicaciones
V/Q) 2) alteracién en la difusion-perfusion, 3) incremento arteriovenosas anémalas. Ademas se han descrito la pre-
del cortocircuito intrapulmonar secundario a conexiones ar-sencia de bajos volimenes pulmonares, derrame pleural y
teriovenosas andmalas. acentuacion de los méargenes vascul#res.

La alteracion en la rel. V/IQ ha sido demostrada con la té¢-Ecocardiograma: Es la prueba mas sensible y especifica
nica de eliminacién de gases inertes, mediante la cual se hpara diagnosticar SHP, ademas de ser no invasiva y facil-
comprobado que los pacientes con SHP son incapaces de resiente accesible. Se puede realizar por via transesofégica
ponder a la hipoxia mediante el mecanismo de vasoconstrice transtoracica mediante la técnica contrastada con micro-
cion pulmonar hipéxica lo cual traduce un mecanismo ané-burbujas. Las microburbujas que se inyectan a nivel de la
malo de compensacién de la rel. V/Q, secundaria a dilataciérauricula derecha, en condiciones normales no se observan
vascular, lo cual altera el intercambio de gds€s. en la circulacién izquierda debido a que son atrapadas en

Conforme se agrava la hipoxemiay el SHP, el mecanismo déa circulacién pulmonar.
difusion-perfusion se acentiia. Este fue demostrado por GenoPero cuando existen comunicaciones arteriovenosas ano-
vesi en 1976 al mostrar que el llenado alveolar copdfit®0% malas de mas de 8 mum, las microburbujas (de 6-9 mum)
era incapaz de oxigenar la sangre venosa por engrosamientofasan a la circulacion izquierda y pueden ser observadas
distorsién de la unién alvéolo-capilar. En este mecanismo se veen la auricula izquierda, lo cual se observa hasta en el 80%
involucrados capilares dilatados que pueden llegar a tener ude los pacientes con SHP. El ecocardiograma contrastado
diametro hasta de 100 mum siendo lo normal de 8-15%um. esté relacionado a la gravedad del sindrome, debido a que

La presencia de comunicaciones arteriovenosas andmalasntre mayor nimero y mayor diametro exista de las comu-
son secundarias a cambios en la angiogénesis vascular y aicaciones arteriovenosas la prueba tendra mas sensibili-
imbalance existente entre mecanismos vasodilatadores y vadad y especificidaél
soconstrictores; en condiciones normales pueden encontraiEste estudio también es importante para descartar la pre-
se sobre todo a nivel subpleural y en escasa cantidad. En skencia de cortocircuito intracardiaco. En caso de existir
SHP aumentan y son causantes de incremento en el cortociéste, las microburbujas se observaran en las cavidades iz-

cuito intrapulmonar y de la hipoxemia secundaria, que habi-quierdas en los primeros tres latidos después de la inyec-

tualmente no responde a oxigeno suplementaiio. cion de éstas; mientras que en el SHP el paso de las burbu-
jas a la circulacién izquierda sera posterior a los primeros
Diagndstico 6 latidos de la inyeccidH.

Por otro lado, es importante comentar que hay un subgru-
El SHP debe de sospecharse en los pacientes con dafi de pacientes en los cuales la prueba es positiva pero
hepatico crénico que cursen con hipoxemia por debajo de 6@ue no cursan con hipoxemia grave.
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5) Gammagrama:Es una prueba complementaria al ecocafratamiento
diograma contrastado. Consiste en la inyeccién de macroa-
gregados de albimina marcados con Tecnecio 99. Estof/na vez diagnosticado, la primera fase del tratamiento es
agregados miden méas de 20 mum y habitualmente son atederar si el enfermo responde o no al tratamiento con oxige-
pados en la circulacién pulmonar. En pacientes con SH®, dado que esta prueba ayudara a decidir las opciones tera-
éstos pasan a la circulacion sistémica debido a la pregeguticas a seguir.
cia de cortocircuitos intrapulmonares de entre 20 y 50 mumEn pacientes que responden al oxigeno éste debera usarse de
y son atrapados a nivel cerebral y/o renal. La positividathnera continua y con flujos de 2-5 litros / min con lo cual se ha
de esta prueba para diagndstico de SHP es del 10 al 7086servado mejoria en la calidad de vida y en la sintomatologia.
esto se debe a que su positividad depende del diametro d8e han intentado otras opciones terapéuticas asociadas a
las comunicaciones arterioveno$as. la oxigenoterapia como son el uso de: bismesilato de almitri-

6) Angiografia: Es una prueba invasiva pero es el estandaa, inhibidores de prostaglandinas, analogos de somatostati-
de oro para localizar y valorar de manera adecuada has plasmaféresis, glucocorticoides, citotéxicos, octredétido,
dilataciones vasculares y las comunicaciones arterioveaaul de metileno y ajo. Los resultados terapéuticos han sido
sas, ademas de que nos sirve para la determinacidnimgertos y por lo tanto no se ha estandarizado su uso ni se ha
estado hemodinamico del enfermo y la medicién de la pdemostrado su utilidali#*¢ En enfermos refractarios al trata-
sion y cortocircuito pulmonares. miento con oxigeno las opciones terapéuticas son:

Mediante esta técnica se han descrito dos patrones an-

giogréficos: el tipo 1 en el que la angiografia puede padg-El Shunt portosistémico transyugular ha tenido resultados
cer normal o mostrar un infiltrado reticular difuso fino variablesy aun contradictorios en los diversos estudios cli-
dando un aspecto espongiforme, si las dilataciones somicos realizados. En el estudio de Corley no solamente no
mayores y mostrando buena respuesta al oxigeno al 100%se observé mejoria sino que la hipoxemia se acentué mas
El tipo 2 es menos frecuente, con discretas comunicacio-en relacién al incremento del cortocircuito intrapulmonar.
nes arteriovenosas y pobre respuesta al oxigeno aPor lo anterior el shunt portosistémico transyugular no tie-
10093740 ne una indicacion precisa en el manejo de este sindfdfne.

6) Otros estudios:Se ha sugerido que la tomografia comp@) Embolizacién vascular: La embolizacién de las dilatacio-
tada de alta resolucién y la resonancia magnética nucleanes vasculares y las comunicaciones arteriovenosas intra-
podrian ser de utilidad para el diagnéstico, pero su costgpulmonares se ha empleado en los pacientes con sindrome
es elevado y no dan mas informacién en relacion a loshepatopulmonar. Esta técnica puede emplearse previa al

estudios previos que tienen un costo menor. trasplante de higado o como Unica opcidn terapéutica. Ha-
bitualmente se realiza en aquellos pacientes que tienen el
Diagndstico diferencial patrén angiografico tipo 2 y en los cuales se ha observado

mejoria significativa en la hipoxia y en la ortodeoxia una
El diagnostico diferencial debe de hacerse con: enfermevez que se realiza el procedimieffto.
dad pulmonar (enfisema pulmonar), comunicacién interau} Trasplante hepatico: El trasplante de higado es la modali-

cular y sindrome de hipertension portopulmdfhé&r. dad terapéutica que mejores resultados ha dado para el ma-
nejo del SHP sobre todo en aquellos pacientes que presen-
Historia natural tan deterioro progresivo de la funcion pulmonar y en los

gue se deja de ver respuesta positiva a la oxigenoterapia.
La sintomatologia respiratoria del SHP puede anteceder a
las manifestaciones de insuficiencia hepatica por varios me-Se han publicado mas de cien casos en la literatura en los
ses 0 aun afios. El SHP es un marcador de mal prondsticougthes se observé mejoria significativa del SHP con el tras-
el paciente con dafio hepéatico, dado que una vez que se ipdtarte hepatico, aunque hay algunos casos reportados en los
la 'y se diagnostica el SHP el 40% de los pacientes muerewles el SHP recae meses después del traspftete.
2.5 afios y habitualmente por complicaciones de insuficien-Se han reportado los siguientes factores predictivos en
cia hepética y/o hipertension portal. Una vez que el paciergtacion a la efectividad del trasplante hepatico para re-
deja de responder al oxigeno suplementario se observaveirir el SHP:
rapido deterioro de la funcion pulmonar que puede llevar a la
muerte en un lapso promedio de dos meses. » Edad: Los nifios y los enfermos menores de 30 afios de
Hay casos aislados en los que se reporta mejoria o resoliedad tienen mejor respuesta al trasplante hepatico pues tie-
cion del sindrome de manera espontanea, sin que se tengeen una mejor reserva cardiopulmonar, menos dafio orgéa-
una explicacién para estt'* nico y patron angiografico tipo 1.
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Conclusiones

Nivel de oxemia preoperatorio: los enfermos que tienén
PaQ mayor de 60 mmHg al aire ambiente tienen una me-

jor respuesta y presentan menor numero de complicagjo-
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nes. En diferentes series publicadas se ha demostrado quiechanisms of impaired arterial oxygenation in patients with liver

enfermos con SHP que son sometidos a trasplante hepati
co y que presentan Pa@enor de 50 mmHg al aire am-,
biente desarrollan mayor nimero de complicaciones po-
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Patron angiografico: Los enfermos que presentan el pa-
trén angiografico tipo 1 tienen una mejor respuesta ‘&t
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15.
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