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asociada a hepatocarcinoma y colangiocarcinoma.
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RESUMEN

La hipertension portal ididpatica es un padecimiento muy raro de causa desconocida, que presenta un amplio es-
pectro de cambios macroscépicos y microscopicos, que varia de un higado de aspecto macroscépico normal, has-
ta ser multinodular, con atrofia y apariencia cirrética; microscépicamente los hallazgos mas comunes son cambios
fleboescler6ticos y fibrosis perivascular del sistema venoso portal. La mayoria de los pacientes presenta espleno-
megalia y sangrado del tubo digestivo como primera manifestacion. Ha sido reportada en Japon, India y Estados
Unidos; se conocen pocos casos descritos en América Latina. Se informa un caso de hipertension portal idiopatica
asociada a un hepatocarcinoma bien diferenciado y a un colangiocarcinoma en un hombre joven, el que fue diagnos-
ticado mediante autopsia. Los cambios del higado representan el Gltimo extremo del espectro del padecimiento; sélo
hay otro caso publicado de HPI asociada a hepatocarcinoma, lo que lo hace un caso excepcional.
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ABSTRACT

Idiopathic portal hypertension (IPH) is a very rare iliness of unknown etiology, it presents a wide range of macro-
scopic and microscopic changes that go from a macroscopically normal liver to a multinodular, atrophic and cir-
rhosis-like organ; microscopically the most common changes are flebosclerosis and perivascular fibrosis of the
portal system vessels. Most of the patients have splenomegalia and upper digestive tract bleeding. IPH has been
reported in Japan, India and in US; there are few cases from Latin America. This is a case of a young male with
IPH associated with hepatocarcinoma and cholangiocarcinoma diagnosed by autopsy. The hepatic changes rep-
resent the last spectrum of the disease. There is only another case of IPH with hepatocarcinoma reported in the
literature, so this is an exceptional case.
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INTRODUCCION

La hipertensién portal idiopatica (HPI) es un padeci-
miento muy raro, de causa desconocida, que se ca-
racteriza por presentar hipertension portal con esple-
nomegalia y anemia, generalmente secundaria a
hiperesplenismo.** Este trastorno fue descrito inicial-
mente por Banti a principios del siglo pasado y se de-
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signé con el nombre de sindrome de Banti; ha recibi-
do otros nombres: fibrosis portal no cirrética, esclero-
sis hepatoportal, venopatia obliterante portal e hiper-
tension portal presinusoidal. Los criterios propuestos
por el Comité de Investigacion sobre Hipertension
Portal de Japon para el diagnostico de esta entidad,
ademas de los datos mencionados previamente, son
la exclusién de cirrosis, trastornos hematologicos,
parasitosis hepatobiliar y oclusion de la vena porta 'y
las venas suprahepéticas en pacientes con pruebas
de funcionamiento hepatico normales o casi norma-
les; la demostracion de varices esofagicas por en-
doscopia o radiologia; la presencia de mono, bi o
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pancitopenia; y la presién en cufia de las venas su-
prahepaticas normal o levemente aumentada. De to-
dos los criterios enunciados, los de mayor valor son
la presencia de hipertensioén portal y la exclusion de
otras causas que ocasionen este sindrome.*

La HPI es una alteracién comun en la India y Ja-
pén, aunque en este Ultimo pais la frecuencia ha dis-
minuido en forma considerable a partir de 1970: entre
1985 y 1994 se registraron en promedio 11 nuevos
casos por afio.* En Francia,® Inglaterra y nuestro me-
dio es rara;® en Estados Unidos’ también es poco
comun y, al igual que en Japén, su frecuencia se ha
reducido en las Ultimas décadas.®

En Japdn, la mayor incidencia se presenta en el
quinto y sexto decenio de la vida y predomina en mu-
jeres, mientras que en la India ocurre principalmente
entre los 30 a 35 afios de edad y es mas comudn en
hombres. No hay un tratamiento adecuado y la muer-
te habitualmente es ocasionada por sangrado de vari-
ces esofagicas.

Las caracteristicas anatomopatoldgicas del higa-
do varian de un érgano de aspecto normal a atrofia
intensa, regeneracion nodular y fibrosis de distribu-
cion irregular, fleboesclerosis de ramas intrahepati-
cas de la vena porta con trombosis y fibrosis portal
con obliteracién venosa.

Se informa un caso de HPI asociada a carcinoma
hepatocelular y carcinoma colangiocelular.

PRESENTACION DEL CASO

Hombre de 19 afios de edad. Inicié su padecimiento a
la edad de siete afios con multiples episodios de he-
matemesis. Fue estudiado en el Hospital Infantil de
México, en ese hospital se establecio el diagndstico
de fibrosis hepatica congénita y, en el curso de 12
afos, se efectud escleroterapia de las varices en 10
ocasiones. Los examenes endoscopicos mostraron
varices esofagogastricas y gastropatia hipertensiva.
La ultrasonografia revelé hepatomegalia con vias bi-
liares de caracteres normales, vena porta de 0.7 cm
de diametro con disminucion del flujo, esplenomegalia
congestiva de 16 cm y cardiomegalia a expensas de
la auricula derecha. Las pruebas de funcionamiento
hepatico fueron normales durante la mayor parte de su
evolucidn. Ingreso6 al Hospital General de México por
presentar sangrado de varices esofagicas; los exame-
nes de laboratorio mostraron: leucocitos 8200/mcl, eri-
trocitos 3.09/mcl, hemoglobina 10.5 g/dL, hematdcrito
29.6%, plaquetas 72000/mcl, tiempo de protrombina
25.5 seg. a 37.5%, tiempo parcial de tromboplastina
28.3 seg, INR 2.44, proteinas totales 6.22 g/dL, sero-
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albumina 1.44 g/dL, seroglobulinas 4.78 g/dL, relacion
A/G 0.30, aspartatoaminotransferasa 276 U/L, alanina-
minotransferasa 114 U/L y bilirrubina total 12.86 mg/
dL. Los marcadores serologicos para virus A, By C
fueron negativos. Fallecié por choque hipovolémico
dos dias después de su ingreso.

El examen postmortem mostré ictericia y 1,000 mL
de liquido cetrino en cavidad peritoneal. El higado se
observo de aspecto atréfico, pesoé 850 g; en la super-
ficie externa y de corte presentd nédulos de regene-
racion grandes, el mayor de 1.5 cm de diametro, dis-
tribuidos irregularmente, y zonas de fibrosis mas ex-
tensas de la porcidn hiliar y por debajo de la capsula
de Glisson; el I6bulo izquierdo mostré una zona sub-
capsular de 1.5 cm de eje mayor, blanco-grisacea,
bien limitada y blanda. El bazo pes6 1,150 g, presen-
té aumento de consistencia y color rojo oscuro. La
porcién extrahepatica de la vena porta y la vena es-
plénica estaban completamente obliteradas por un
trombo blanco-grisaceo, adherido al endotelio, que
ocluia la porcién distal de la vena mesentérica supe-
rior en una extension de 1.0 cm (Figuras 1y 2). El

Figura 1. Higado multinodular, esplenomegalia congestiva y
trombo del sistema porta.

Figura 2. Hepatocarcinoma en el lobulo izquierdo.
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Figura 3. Distribucion anormal de venas centrolobulillares y
aproximacion de espacios porta (HE, 400X).

Figura 4. Engrosamiento irregular de la pared de las venas
porta de mediano calibre por fibrosis de la intima y la media
(Tricrémico de Masson, 100X).

tracto gastrointestinal contenia 2,000 mL de sangre
rojo-oscura. Las venas del tercio distal del eséfago
estaban dilatadas y tortuosas y la mucosa mostro
erosiones superficiales pequefias.

El estudio histologico del higado, ademas de la
regeneracion nodular y fibrosis de distribucion irre-
gular, mostro distorsion de la arquitectura, con dis-
tribucién anormal de venas centrolobulillares (Figu-
ra 3) y aproximacion de espacios porta pequefios
entre si; se observo engrosamiento irregular de la
pared de las venas porta de mediano calibre por fi-
brosis de la intima y la media y espacios porta pe-

guefios con fibrosis de distribucién estrellada y ve-
nas obliteradas o poco prominentes (Figuras 4 y 5).
En el parénquima se encontraron zonas de necro-
sis hemorragica y coagulativa en la porcién central
del lobulillo o en areas extensas. El nédulo blando
del I6bulo izquierdo correspondié a un carcinoma
hepatocelular bien diferenciado (Figura 6). Un ha-
llazgo histologico fue un carcinoma colangiocelular
bien diferenciado, formado por estructuras tubula-
res o nidos de células con nucleo moderadamente
pleomadrfico y estroma fibroso laxo; este tumor
también era de localizacion subcapsular y tenia li-
mites poco precisos (Figura 7).

Figura 5. Espacios porta pequerios con fibrosis de distribucion
estrellada y venas obliteradas y poco prominentes (Tricromico
de Masson, 400X).

Figura 6. Hepatocarcinoma bien diferenciado (HE, 400X).
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Figura 7. Colangiocarcinoma bien diferenciado (HE, 400 X).

DISCUSION

El diagnostico de HPI en el presente caso se basa
en: 1) La presencia de hipertension portal sin insufi-
ciencia hepéatica asociada durante casi toda la evo-
lucién del padecimiento. 2) El pequefio tamafio del
higado; en la mayoria de los casos el higado es de
aspecto atroéfico, su peso generalmente es inferior a
1,100 g.%# 3) La esplenomegalia de grandes dimen-
siones; el aumento notable en el tamafio del bazo
es una caracteristica de esta entidad, Banti la des-
cribié como una esplenomegalia criptogénica prima-
ria, se le denomino también esplenomegalia tropical
y, en la revision de Okudaira y colaboradores, se
sefiala que el peso promedio del bazo es de 723 g.*
4) La exclusion de cirrosis, hiperplasia nodular rege-
nerativa del higado, transformacion nodular parcial
del higado, trombosis de las venas suprahepaticas,
fibrosis hepéatica congénita y otras causas de hiper-
tension portal. 5) Los hallazgos anatomopatolégicos
del higado, con fibrosis, nddulos de regeneracion,
fleboesclerosis de ramas intrahepaticas de la porta,
distribucion anormal de vasos sanguineos® y oblite-
racion o desaparicion de las venas en los espacios
porta pequefios.

Uno de los criterios diagnosticos de la HPI, de
acuerdo con el Comité de Investigacion sobre Hiper-
tension Portal de Japon, es la ausencia de oclusion
de la porcién extrahepatica de la vena porta. En
este caso se observé un trombo en las venas porta,
esplénica y mesentérica superior; en nuestra opinion
este dato no descarta el diagnéstico de HPI.2 Okuda
y colaboradores describieron la presencia de trom-
bos de la vena porta extrahepatica en 20% de los
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casos de autopsia de HPI, lesién que ha sido infor-
mada por otros autores.* Es posible que el trombo
de la porta extrahepéatica haya sido una complica-
cion de la HPI en este paciente, en vista de que no
fue detectado en la ultrasonografia realizada en el
Hospital Infantil de México.

Se ha descrito que una causa de muerte de estos
pacientes es sangrado de varices esofagicas e insu-
ficiencia hepatica por necrosis isquémica extensa,
secundaria a sangrado masivo, tal como ocurri6 en el
presente caso.

La etiologia del padecimiento se desconoce. La
fleboesclerosis y los trombos de la vena porta pare-
cen ser una complicacion de la hipertensién portal y
no la causa de ésta. Algunos datos que descartan a
los trombos como la lesién inicial responsable de
este trastorno son la ausencia de coagulopatia en la
HPI, el hallazgo raro de trombos en biopsias en cufia
y la ausencia de trombos en el estudio de casos inci-
pientes de HPI y en algunos casos de autopsia.3*

Este caso es particularmente interesante por la
presencia de dos tumores primarios e independien-
tes del higado, un carcinoma hepatocelular y un
carcinoma colangiocelular, ambos de pequefio ta-
mafio. El carcinoma hepatocelular, cuya etiologia
se desconoce debido a que los marcadores de los
virus B y C fueron negativos, se descubri6 en el
examen macroscopico; el carcinoma colangiocelu-
lar representd un hallazgo histolégico. En la litera-
tura revisada solamente se encontré un caso de
HPI asociado a carcinoma del higado,® aunque no
se menciona la variedad histolégica. Por la coexis-
tencia excepcional de la HPI con estas neoplasias,
se puede concluir que no hay una relacion etiologi-
ca entre ambos padecimientos.
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