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RESUMEN

La hipertension portal (HP) se define como un aumento del gradiente de presion entre la
vena porta y la vena cava inferior, por encima de 5 mmHg, aunque son necesarias cifras de
10 mmHg para la formacion de varices, y de 12 mmHg para la ruptura y sangrado de las
mismas. El signo mas constante de la HP en los nifios es la esplenomegalia. El sangrado por
varices ocurre hasta en un 60-70% de los pacientes con HP. Existen diferentes causas de HP,
prehepaticas como la trombosis de la vena porta, intrahepatica como la cirrosis y poshepa-
tica como el sindrome de Budd-Chiari. Se esta investigando la utilidad de marcadores no
invasivos como la medicion de la rigidez hepatica y esplénica, para permitir identificar a los
pacientes con riesgo de sangrado y asi ofrecer intervencion. La profilaxis primaria antes del
primer episodio de sangrado es tema de controversia en pediatria; no se recomiendan los
B-bloqueantes y se puede considerar la ligadura/esclerosis en varices a partir de grado Il con
riesgo de sangrado. El tratamiento de la hemorragia debe dirigirse a mantener la estabilidad
hemodinamica, el uso de medicamentos vasoactivos (octredtido) y una vez estabilizado Ia
endoscopia con banding (preferible)/esclerosis de las varices. Tras el primer episodio de san-
grado, la tasa de resangrado supera al 80%, pero la mortalidad es baja (1-3%), aunque en el
contexto de cirrosis pueden desarrollar complicaciones severas. Para evitarlo, es mandatorio
la profilaxis secundaria con tratamiento endoscépico cada 2-4 semanas hasta la erradicacion
de las varices. El tratamiento definitivo dependera de la causa de la HP: en |a prehepdtica se
indicara un shunt quirurgico, preferible el shunt de Rex si es factible; en la intrahepatica, y
en una gran mayoria de las poshepaticas, se indicara el trasplante hepatico o, como medida
transitoria hasta su realizacion, la colocacion de un TIPS.
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La hipertension portal (HP) es una de las princi-
pales complicaciones de la hepatopatia crénica.
Se define como un aumento del gradiente de
presion entre la vena portay la vena cava infe-
rior (GPVH), por encima de 5 mmHg, aunque
son necesarias cifras de 10 mmHg para la for-
macion de varices, y de 12 mmHg para la rup-
turay sangrado de las mismas.

1. ETIOLOGIA

Se distinguen tres tipos de HP dependiendo de
la localizacion de la causa que la produce: pre-
hepética, intrahepatica y poshepatica (Tabla 1).

1.1. Prehepatica

La cavernomatosis portal es la trombosis de la
vena porta extrahepatica. Se forma un ovillo
varicoso (cavernoma) de colaterales venosas en
tornoa la porta obstruida, que intenta supliren
parte el flujo portal al higado. En ocasiones la
trombosis se extiende a las ramas intrahepati-
cas de la vena porta, y distalmente a las venas
mesentérica superior y esplénica. La trombosis
aislada de la vena esplénica es rara y produce
HP izquierda, con la formacion de varices sobre
todo a nivel del fundus gastrico.

La cavernomatosis portal es la segunda causa
de HP en la edad infantil (1/3 de los casos). La
mayoria son de origen idiopatico, aunque en un
30-40% de los casos existen antecedentes de ca-
nalizacion de la vena umbilical en el periodo neo-
natal. También pueden presentar antecedentes
de infecciones responsables de tromboflebitis
séptica portal, como la onfalitis y la apendicitis.
Dentro del estudio diagndstico de estos pacientes
hay que descartar como posible causa los estados
de hipercoagulabilidad (deficiencias de proteinas
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Tabla 1. Causas de hipertension portal

Prehepatica

+ Cavernomatosis portal o trombosis vena porta
+ Trombosis del eje porto mesentérico

+ Trombosis de la vena esplénica

+ Fistula arteriovenosa esplacnica

+ Compresion extrinseca (tumores)

Intrahepatica

* Presinusoidal:
— Fibrosis hepatica congénita
~ Hiperplasia nodular focal
— Hiperplasia nodular regenerativa
~ Esquistosomiasis
+ Sinusoidal:
— Cirrosis
+ Postsinusoidal:
— Sindrome de obstruccion sinusoidal

Poshepatica
+ Sindrome de Budd-Chiari
+ Pericarditis constrictiva

+ Cardiopatias congestivas

CyS, antitrombina Ill, factor V de Leyden, entre
otras). La propia ausencia de flujo portal puede
influir en la produccion de esas proteinas y re-
medar estados de hipercoagulabilidad. Para su
confirmacion es necesario el estudio genético a
los padres para descartar mutaciones. El examen
histolégico del higado suele ser el de un higado
sano, con dilatacion sinusoidal. El alargamiento
del tiempo de protrombina que pueden presen-
tar es debido a la hipoperfusion portal. También
pueden presentar alteracion de las enzimas he-
paticas y colestasis secundaria al desarrollo de
colangiopatia hipertensiva por ingurgitacion y
compresion de los plexos biliares sobre la via bi-
liar. Hasta un 75% de los pacientes presentan
sangrado en |a primera década de la vida, y sino
se tratan existe un 50% de riesgo de resangrado
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dentro de los dos afios siguientes del primer epi-
sodio. El riesgo de sangrado sigue persistiendo en
la adolescencia. Otras causas de HP prehepatica
son los tumores (en particular hepatoblastomas
y hepatocarcinomas) por compresion extrinseca
oinvasion tumoral de la vena porta. También las
fistulas arteriovenosas esplacnicas que producen
hiperaflujo a nivel portal.

1.2. Intrahepatica

Las causas intrahepaticas dan lugar a una ma-
yor resistencia del lecho portal dentro del higa-
doy se dividen en presinusoidales, sinusoidales
y postsinusoidales.

Incluyen la fibrosis hepatica congénita e hiper-
plasia nodular regenerativa, que no suelen pro-
ducir insuficiencia hepatica. La fibrosis hepatica
congénita (autosdmica recesiva) se caracteriza
por presentar fibrosis en los espacios porta, con
multiples conductos biliares dilatados y comu-
nicados con el rbol biliar. La proliferacion de
los ductos biliares es un componente esencial
de la lesion. Clasicamente, ha sido considerada
como una manifestacion tardia en la evolucion
de ninos portadores de enfermedad renal po-
liquistica autosomica recesiva. En la esquisto-
somiasis, mas frecuente en paises asiaticos y
tropicales, los huevos parasitarios se depositan
en las vénulas portales produciendo un bloqueo
presinusoidal. La esclerosis hepatoportal, (o HP
idiopdtica), es una enfermedad rara de diagnos-
tico histoloégico caracterizada por fibrosis peri-
portal y fleboesclerosis, ausencia de las vénulas
portales en la triada o esclerosis de la pared de
la vénula, disminucion de su luz y proliferacién
de pequefios canales vasculares dentro o alre-
dedor del tracto portal. También se incluyen las
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fistulas o shunts arteriovenosos hepatoportales
debido al hiperaflujo.

Es la tipica del higado cirrético, pues se produce
un bloqueo a nivel sinusoidal secundario a la
fibrosis progresiva de la arquitectura portal por
deposicion de colagena. Independientemente
del origen de la cirrosis, ya sea una cirrosis bi-
liar (atresia de vias biliares como causa mas
frecuente), una posnecrética, una secundaria
a enfermedad metabdlica o una idiopatica, to-
das ellas conducen a una HP progresiva. La gra-
vedad de la misma esta condicionada, a su vez,
por el grado de insuficiencia hepatica asociada.
Todos los pacientes con atresia de vias biliares
establezcan o no flujo biliar tras la intervencion
de Kasai, tarde o temprano desarrollaran HP.

La obstruccion postsinusoidal es caracteristica
del sindrome de obstruccion sinusoidal (antes lla-
mada enfermedad venooclusiva), resultado del
tratamiento de acondicionamiento administra-
do antes del trasplante de células madre hema-
topoyéticas. Se caracteriza por microtrombosis y
esclerosis de las vénulas centrales hepaticas y se
presenta con hiperbilirrubinemia, hepatomegalia
y ascitis tipicamente dentro de las tres semanas
posteriores al acondicionamiento.

1.3. Poshepatica

Excepcionales en la infancia. Se refieren a aque-
llas obstrucciones que se producen entre las ve-
nas centrolobulillares y la auricula derecha. El
sindrome de Budd-Chiari ocurre por trombosis
de las venas hepaticas. Produce un cuadro tipi-
co de hepatomegalia severa y dura con ascitis.
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Puede ser idiopatico o causado por sindromes
de hipercoagulabilidad, enfermedades hema-
toldgicas, anticonceptivos y traumatismos.
Aunque infrecuente, puede ser debido a una
anomalia anatémica congénita (membrana)
con una obstruccion de la cava inferior a nivel
transdiafragmatico o de las venas suprahepa-
ticas. Otros cuadros que estarian incluidos en
este grupo serian la pericarditis constrictiva y
la valvulopatia tricuspidea, por dificultad en el
retorno venoso de las venas hepaticas.

2. DIAGNOSTICO
2.1. Anamnesis y exploracion fisica

Los hallazgos clinicos de la HP pueden involucrar
multiples drganos o sistemas, no solo el trac-
to gastrointestinal o la cavidad abdominal, sino
también a nivel cerebral, cardiopulmonar, renal y
piel, entre otros. El signo mas constante de la HP
es la esplenomegalia. Los pacientes con cirrosis
suelen debutar antes con estigmas de su enfer-
medad hepatica crénica, como la presencia de
hepatomegalia dura e irregular a la palpacion,
ictericia, estigmas cutaneos de hepatopatia (te-
langiectasias, caput medusae o eritema palmar),
ascitis, fallo de medro, etc. Los pacientes con ca-
vernomatosis suelen manifestar como primeros
signos la esplenomegalia o el sangrado digestivo.

La hemorragia digestiva en la fase aguda pue-
de plantear problemas diagndsticos en un pa-
ciente no conocido, pero en la mayor parte de
los casos es la complicacion de una HP previa-
mente diagnosticada. Suele presentarse en un
60-70% de los pacientes con HP. Entre el 30 y
el 50% de los ninos con atresia biliar, la desa-
rrollan antes de los 10 afios si no han sido tras-
plantados. En la mayoria de los casos se debe a
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la ruptura de varices submucosas esofagicas y
suelen estar relacionados con situaciones que
aumentan la presion portal, como ejercicio, de-
portes violentos, infecciones tractorespiratorio,
estrefimiento o medicamentos irritantes de la
mucosa, como acetilsalicilico o antiinflamato-
rios que pueden producir una gastritis erosiva
en el contexto de una gastropatia portal. Tam-
bién lo puede desencadenar una infeccién. El
sangrado a nivel gastrico, a diferencia del esofa-
gico, puede manifestarse de forma difusa, en el
contexto de una gastropatia hipertensiva o de
forma focal, tras ruptura de una variz fundica.
Aveces la hemorragia es por enteropatia portal,
siendo mas frecuente en los pacientes porta-
dores de una hepaticoyeyunostomia. En nifios
con cirrosis puede verse agravada por los tras-
tornos de la coagulacion. El desarrollo de he-
morroides ocurre en un tercio de los nifios con
HPy su incidencia aumenta con el nimero de
sesiones de escleroterapia de varices esofagicas.

La ascitis ocurre cuando la presion osmética e
hidrostatica en el higado y los capilares mesen-
téricos exceden la capacidad de drenaje de los
linfaticos y el exceso de liquido se acumulaencel
espacio peritoneal. Clinicamente, se manifiesta
con aumento de peso, distension abdominal y
el signo de la ola ascitica, y suele ser en el con-
texto de enfermedad hepatica avanzada e HP.
La hipoalbuminemia predispone su formacion,
ya que la albimina ayuda a retener liquido en
la luz capilar.

La encefalopatia hepatica se presenta con re-
lativa frecuencia en el contexto de la enferme-
dad hepatica avanzada, pero raramente en los
nifos con cavernomatosis portal. El desarrollo
de colaterales portosistémicas en el contexto
de insuficiencia hepatica no permite el aclara-
miento hepatico de ciertas sustancias toxicas
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a nivel del sistema nervioso central. Los episo-
dios de sangrado pueden condicionar la apari-
cion o el empeoramiento de la encefalopatia.

El sindrome hepatopulmonary la hipertension
pulmonar, aunque también puede suceder en
ninos con cavernomatosis, es mas frecuente en
pacientes cirréticos. El sindrome hepatopulmo-
nar se caracteriza por el desarrollo de disnea y
dedos en palillos de tambor. En estadios avan-
zados puede presentar platisnea o hipoxemia
ortostatica, requiriendo la administracion de
oxigeno. Su etiologia se debe a que el higado no
metaboliza ciertas sustancias que producen va-
sodilatacion intravascular pulmonary, por tanto,
altera el intercambio de oxigeno alveolo-capi-
lar, ocasionando shunts funcionales (index shunt
V/Q >3%). Menos frecuente, a veces los shunts
son verdaderas malformaciones anatémicas
que pueden ser subsidiarios de embolizacién.
Corrobora su diagndstico la ecocardiografia de
contraste con burbujas. En los pacientes con ci-
rrosis, se corrigen con el trasplante. La hiper-
tension pulmonar es un cuadro mas grave y de
peor prondstico que el anterior, y su etiologia
es desconocida. Se produce un aumento de la
presion en la arteria pulmonar (presion media
determinada por cateterismo del corazén de-
recho >25 mmHg en reposo y >30 mmHg du-
rante el ejercicio); y aumento de la resistencia
vascular pulmonar o presién telediastélica del
ventriculo izquierdo <15 mmHg. El tratamiento
de eleccién es el trasplante, pero si las presiones
son muy altas puede ser una contraindicacion,
y farmacos utilizados en su tratamiento son el
sildenafilo, bosentan y prostaciclinas.

2.2. Laboratorio

Una analitica con férmula sanguinea propor-
ciona informacion sobre si existe atrapamien-
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to plaquetario (hiperesplenismo), asi como una
bioquimica con perfil hepatico que incluya tran-
saminasas, fosfatasa alcalina y gamma-gluta-
miltransferasa y un estudio de coagulacion. Si
existe una cavernomatosis, entonces ademas
hay que practicar un estudio de trombofilia. Si
existe cirrosis y no esta filiada hay que investi-
gar la causa de la misma.

2.3. Pruebas de imagen

La ecografia es la exploracion mas util y de pri-
mera eleccion para el estudio de la HP. Se va-
loran la ecogenicidad y tamafo hepatico, |a
presencia de esplenomegalia y ascitis, etc. La
ecografia doppler informa sobre la direccion y
velocidad del flujo portal, presencia de circu-
lacién colateral, engrosamiento del epiplony
posibles shunts espontaneos a la vena renal. A
nivel prehepatico nos puede dar una idea de la
extension de la oclusion portal y la transforma-
cion cavernomatosa. A nivel poshepatico nos
permite la valoracion del flujo de las venas su-
prahepaticas y la vena cava, asi como el diag-
ndstico de estenosis y/o membranas.

El angio-TAC nos aporta una mejor informa-
cion del mapa vascular que la angio-RMN, so-
bre todo para definir la estrategia quirurgica
si es el caso, ademas de proveer informacion
sobre la presencia de varices y la formacién de
shunts espontaneos. Ambas practicamente han
sustituido a la portografia indirecta que se ob-
tienetras la arteriografia selectiva de la arteria
mesentérica superior y esplénica.

La medicion del gradiente o diferencia de pre-
siones entre las venas hepéticas (presion libre)
y el territorio esplacnico (presion en cufia o con
oclusién con baldn en las venas hepaticas) se
realiza por puncion de la vena yugular. Aunque
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no suele emplearse habitualmente en la infan-
cia, es necesaria para valorar la colocacién de
un stent portosistémico intrahepético (TIPS) en
la HP de origen intrahepatico y en adultos para
valorar la respuesta al tratamiento con B-blo-
queantes. No obstante, es importante resal-
tar que el gradiente de presiones es normal en
la HP de origen presinusoidal y prehepatica y
que no se puede medir en el sindrome de Bu-
dd-Chiari.

La endoscopia digestiva alta, ademas de diag-
ndstica con la visualizacion de varices gastroe-
sofagicas, puede ser terapéutica. Las varices
esofagicas se clasifican en grado | si son mini-
mas, no tortuosas telangiectasias e hipervascu-
larizacion capilar; grado I, nédulos o cordones
tortuosos, de calibre pequefio o mediano que
ocupan como maximo 1/4 de la luz esofagica;
grado Il protrusién de varices que invade has-
ta la mitad de la luz esofagica con o sin signos
de color rojo (riesgo de sangrado), y el grado
IV, protrusion de varices que invade mas de la
mitad de la luz esofagica y suelen tener signos
de color rojo. También puede detectar si existe
gastropatia portal, caracterizada por eritemayy
edema de la mucosa gastrica con “piel de ser-
piente” o patron en mosaico, manchas rojo ce-
reza y valorar friabilidad de la mucosa.

La biopsia hepatica aporta informacién sobre
si existe patologia hepatica intrinseca. En la ca-
vernomatosis portal el riesgo de sangrado pos-
biopsia es alto, por existir una arterializacion
del higado (la ausencia de flujo portal se com-
pensa con aumento del flujo arterial), y si es
necesaria es conveniente su obtencion por via
transyugular. También en situaciones de hipe-
resplenismo severoy alteraciones de la coagu-
lacion. La elastografia transitoria (ET) mide la
rigidez hepatica y ha permitido la identifica-
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cion precoz de pacientes con enfermedad he-
patica avanzada en riesgo de desarrollar HP. La
ET a menudo tiene resultados falsos positivos;
por tanto, se recomiendan dos mediciones en
dias diferentes en condiciones de ayuno. Valo-
res <10 kPa en ausencia de otros datos clinicos
descartan enfermedad hepética avanzada; en-
tre 10y 15 kPa son sugerente, pero se necesitan
otras pruebas de confirmacion, y valores > 15
kPa son altamente sugestivos de enfermedad
hepatica avanzada.

2.4. Modelos de prediccion para la presencia
de varices

Como la endoscopia en nifios es un procedi-
miento invasivo, se esta investigando en la po-
blacién pediatrica la utilidad de marcadores no
invasivos asociados a pruebas de imagen que
permitan identificar a los pacientes con riesgo
de sangrado digestivo, priorizarlos y asi ofrecer
intervencion profilactica. La mayoria han sido
adoptados de estudios de adultos. Entre las va-
riables analizadas se han incluido recuento de
plaquetas, albumina, esplenomegalia, indice
de relacion AST/plaquetas, medicion de la rigi-
dez hepatica (FibroScan) y de la rigidez espléni-
ca e incluso angiografia por RMN. El grupo del
King’s College ha desarrollado un score [Kings
Variceal prediction score (K-VaPS)] que utiliza el
tamano de bazo adulto equivalente y la albu-
mina sérica, que ha tenido una sensibilidad y
especificidad del 78 y 73% en la deteccion de
varices de grado > 2, respectivamente. También
otro método investigado es la regla de predic-
cion clinica (CPR), que incluye como variables
el recuento plaquetario, el tamafo del bazoy
la albimina sérica en la deteccion de varices
de cualquier tamafo, con un drea bajo la curva
ROC de 0,80. Mas recientemente se ha demos-
trado que en pediatria la medicion de la rigidez
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hepatica y esplénica pueden predecir la presen-
cia de varices (mejor la esplénica). Sin embar-
go, para la prediccién de sangrado fue mejor la
hepatica. Tampoco fueron predictores del san-
grado ni el CPR ni el K-VaPs.

3. TRATAMIENTO

Depende de los signos y sintomas clinicos de
la HP. Basicamente, las principales complica-
ciones tratables son la ascitis, encefalopatia y
la hemorragia digestiva.

La realizacién de una paracentesis diagndstica
yel calculo del gradiente de albliimina en suero/
ascitis (AA/AS) ayuda a diferenciar la ascitis de-
bida a HP (AA/ AS >1,1 g/dI) de la ascitis debida
aotras causas (AA/AS <1,1 g/dl). El tratamiento
inicial de la ascitis incluye la administracién de
diuréticos, espironolactona (2-6 mg/ kg/dia), asi
como la restriccion de sodio a 1-2 mEq/kg/dia.
La furosemida (1-2 mg/ kg/dia) o hidroclorotia-
zidas se puede asociar a la espironolactona. Se
recomienda la restriccién hidrica si existe hipo-
natremia severa (sodio <125 mEq/L). En caso
de descompensacion se ha de valorar la infu-
sion de seroalblimina. En nifios raramente es
necesaria la paracentesis evacuadora salvo en
ascitis sintomatica (molestias abdominales o
compromiso respiratorio). En casos rebeldes al
tratamientoy en el contexto de cirrosis, se pue-
de considerar la colocacion de un TIPS. Ante la
sospecha de una peritonitis bacteriana espon-
ténea (ascitis con fiebre y dolor abdominal), se
ha de valorar una paracentesis diagndstica con
tincién de Gram o cultivo de liquido ascitico,
recuento absoluto de células polimorfonuclea-
res (>250 células/mm?3) y LDH 225 U/L. Suele
ser monomicrobiana secundaria a organismos
entéricos gramnegativos que responden a las
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cefalosporinas de tercera generacion. Como el
riesgo de recurrencia es alto, se recomienda la
profilaxis antibiética oral con trimetoprima/
sulfametoxazol.

Si el paciente desarrolla encefalopatia, el tra-
tamiento para disminuir los niveles de amonio
son la lactulosa (2 o 3 movimientos intestina-
les/dia) y la administracion de antibiéticos ora-
les como la rifamicina.

El tratamiento de la HP se dirige principalmen-
te ala prevenciény el tratamiento de la hemo-
rragia digestiva por varices y se reconocen tres
escenarios distintos: la hemorragia aguda, la
profilaxis primaria (antes del primer sangrado)
y secundaria (prevencion del resangrado) y el
tratamiento definitivo. Una vez se ha produci-
do el primer sangrado, existe un riesgo consi-
derable de resangrado en los préximos afos;
en consecuencia, la erradicacion de las varices
esofagicas antes de que el sangrado esté pre-
sente se convierte en un objetivo l6gico.

3.1. Tratamiento endoscdpico

Es preferible |a ligadura de las varices con ban-
das elasticas sobre la escleroterapia debido a
su simplicidad, menos sesiones necesariasy un
perfil mas seguro. La colocacion de las bandas
busca estrangular los cordones varicosos, inte-
rrumpir el flujo, provocar la necrosis y el pos-
terior desarrollo de una cicatriz fibrosa. En Ia
esclerosis, la inyeccion de alcoholes (etoxies-
clerol o polidocanol) en la pared perivaricosa
o intravariz busca la trombosis del vaso y su
consiguiente reemplazo por una cicatriz fibrosa.
Las sesiones de escleroterapia se repiten cada
2-3 semanas hasta la erradicacion de todas las
varices. Las complicaciones, aunque infrecuen-
tes, pueden ser potencialmente graves: |a he-
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morragia, isquemia, necrosis y perforacion de
la pared o la estenosis esofagica.

3.2. Tratamiento farmacolégico

Los mas utilizados son los B-bloqueantes no
selectivos (BBNS), en particular el propano-
lol. Sumecanismo de accién es inducir vaso-
constriccion esplacnica a través de bloqueo del
receptor B2 mientras se reduce el gasto car-
diaco a través del bloqueo B1. También reduce
la constriccion de los miofibroblastos, células
estrelladas y las células de musculo liso vas-
cular. Efectos adversos en pediatria incluyen
ausencia de respuesta a los broncodilatadores
en hiperreactividad bronquial 0 asma, hipo-
glucemia o interferencia de la respuesta com-
pensatoria en la frecuencia cardiaca ante una
situacién de hipovolemia, entre otros, en par-
ticular en edades tempranas. Se considera la
dosis dptima sobre los efectos cardiacos entre
1-3 mg/kg. El blanco terapéutico es conseguir
una reduccion en la frecuencia cardiaca del
25% o la dosis maxima tolerada. En adultos,
una disminucién en el GPVH <12 mmHg o en
mas del 20% de la basal se ha convertido en
la mejor, aunque invasiva, medida del benefi-
cio farmacologico de los BBNS; sin embargo,
no hay estudios en nifios. En adultos, nuevos
BBNS mas potentes, como el carvedilol (tam-
bién tiene efecto alfa), tienen mejores resulta-
dos que los BBNS clasicos. Estudios recientes
han demostrado un beneficio de las estatinas
en la HP cuando existe enfermedad hepatica
avanzada, pues aumenta la eNOs y disminuye
la resistencia hepatica.

3.3. Cirugia

Para disminuir la presion portal y evitar el
sangrado se realizan los shunts o derivacio-

nes quirurgicas. Es preferible realizarlos de
forma electiva, pues los resultados empeo-
ran en cirugia de urgencias. Para la eleccién
de la mejor técnica se han de valorar la ana-
tomia vascular, la presencia de enfermedad
hepatica y también la experiencia del ciruja-
no, entre otras. En la HP con complicaciones
graves en el contexto de enfermedad hepa-
tica avanzada, aun teniendo funcién hepati-
ca estable, se debe adelantar la indicacion del
trasplante, pues las derivaciones quirurgicas
no mejoran la supervivenciay pueden dificul-
tar técnicamente el trasplante. Los shunts no
selectivos, como el portocava termino-lateral,
pueden descompensar la funcion hepatica al
deprivar al higado totalmente del flujo por-
taly ademas producir encefalopatia, mientras
que los shunts selectivos (shunt esplenorre-
nal distal de Warren) preservan parte del flu-
jo portal al higado al derivar a la circulacién
sistémica solo el flujo del territorio gastroe-
sofagico y por tanto, disminuyen el riesgo de
encefalopatia. En el shunt de Warren la parte
distal de la vena esplénica se anastomosa a
la vena renal izquierda de forma termino-la-
teral. Existen otros shunts como el mesocava,
el esplenorenal proximal o central con esple-
nectomia o el esplenorrenal latero-lateral, que
en teoria producen una deprivacion parcial del
flujo portal. Si no fuese posible realizar una
derivacion, una opcidn es la operacion de Su-
giura, con devascularizacion gastroesofagica,
transeccion esofagica y esplenectomia, pero a
pesar de que disminuye el riesgo de encefalo-
patia por preservar el flujo portal presenta una
alta morbimortalidad posoperatoria.

En la cavernomatosis portal, la técnica de elec-
cion es el shunt mesoportal o de Rex, que con-
siste en colocar un injerto de interposicion
autélogo de la vena yugular interna (aunque
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Figura 1. Algoritmo terapéutico de la HP en nifios tras el diagnéstico
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también se pueden utilizar otras venas) entre
la vena mesentérica superior a la vena porta
izquierda localizada en el receso de Rex. Se re-
quiere un parénquima hepatico sanoy una ana-
tomia favorable con permeabilidad y conexion
entre las venas porta derecha e izquierda. Para
valorar esta comunicacion, se aconseja en el es-
tudio preoperatorio, independientemente de lo
que demuestre la ecografia y el angio-TAC, rea-
lizar una portografia directa retrégrada a través
de layugular. El shunt de Rex se desaconseja en
pacientes <8 kilos de peso y si existe una his-
toria previa de cateterismo umbilical, pues au-
menta el riesgo de trombosis del shunt. Tiene
multiples ventajas respecto a las otras técnicas
derivativas, que también se pueden utilizar en
la cavernomatosis, como el shunt de Warren.
Entre ellas destacan la mejora de la atrofia he-
patica que ocurre por deprivacion del flujo por-
tal, mejora del recuento plaquetario, favorece la
desaparicion de tumores hepaticos que pueden
aparecen en la HP por alteracion de la hemo-
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dindmica hepdtica, la resolucién de sindromes
hepatopulmonares e incluso de la hipertensién
pulmonar.

3.4. Profilaxis primaria

No hay consenso real en pediatria debido a |a
escasez de estudios de la eficacia y seguridad
de la profilaxis primaria endoscopica de varices
en ninos, asi como la eficacia y seguridad sobre
el uso de BBNS. Los datos disponibles no admi-
ten el uso rutinario de BBNS en bebés, nifios o
adolescentes con HP. La tendencia actual de los
grandes centros en nifios con HP conocida es
realizar endoscopia para valorar la existencia de
varices cuando existe esplenomeglia e hiperes-
plenismo y en base a los hallazgos realizar su
tratamiento (Fig. 1). Actualmente, la profilaxis
primaria se considera en el escenario de varices
2 grado |l con estigmas de riesgo de sangrado o
si desde el punto de vista social no se tiene un
centro médico préximo donde tratar de forma
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Figura 2. Algoritmo terapéutico de la hemorragia por varices
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urgente si se produce hemorragia. El shunt de
Rex también se ha recomendado a valorar como
profilaxis primaria.

3.5. Tratamiento de la hemorragia aguda

El tratamiento de la hemorragia digestiva ha
de ser urgente (Fig. 2). Lo primordial es asegu-
rar el ABC (airway-breath-circulation). Se re-
quiere asegurar la via aérea (intubacion, si es
preciso), la oxigenacién y la hemodinamica,
esta Ultima mediante la transfusion de cris-
taloides, sangre y hemoderivados (plaquetas,
plasma fresco congelado, seroalbimina...),
pero evitando la hipervolemia, que podria
condicionar un aumento en el riesgo de res-
angrado yatrogénico. Tras evaluar la situacion
clinica del paciente hay que analizar accesos
intravenosos inmediatamente y valorar la in-
sercion de una via central. De forma urgente se
obtiene una analitica con férmula sanguineay

coagulacién y se cruza sangre. Ha de colocarse
una sonda nasogastrica a gravedad para evitar
aspiraciones (sobre todo si existe encefalopa-
tia) y alertarnos de la presencia de sangrado
activo. El uso de antibiéticos, omeprazol y lac-
tulosa completan las medidas generales ba-
sicas, mientras que los farmacos vasoactivos
y la endoscopia constituyen |a base del trata-
miento especifico.

Entre los farmacos que se utilizan para detener
la hemorragia se incluyen la somatostatina, que
antagoniza el efecto de los péptidos vasodila-
tadores esplacnicos, con la consiguiente reduc-
cion del flujo portal sin afectar a la circulacion
sistémica. Su analogo sintético, el octredtido,
presenta una semivida mas prolongada y una
eficacia similar. El octredtido se administra con
una dosis de carga de 25-50 pg/1,73 m?en 30
minutos, y posteriormente en infusion continua
entre 1-5 pg/kg hasta que ceda la hemorragia
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y pasar su administracion a subcutanea. El tra-
tamiento debe mantenerse al menos cinco dias
y no se debe retirar de forma abrupta. Otra op-
cién es lavasopresina (0,33 unidades/kg en 30
minutos seguido de 0,33 unidades/kg/hora; si
continta sangrando se puede aumentar hasta
un maximo de 1 unidad/kg/hora). Su adminis-
tracion puede producir palidez por vasoespas-
mo, hipertensién arterial, dolor abdominal y
defecacion. Su efecto antidiurético puede pro-
ducir oliguria y retencion de agua. Precisa de
monitorizacion cardiaca. La terlipresina (andlo-
go sintético de la vasopresina) presenta efectos
similares, es un potente vasoconstrictor que ha
reducido la mortalidad en adultos cirroticos, sin
embargo, no hay estudios en nifios.

El tratamiento endoscdpico se realizara de for-
ma urgente una vez que el paciente haya sido
estabilizado hemodindmicamente. Su efecti-
vidad para detener el sangrado en varices eso-
fagicas supera el 80%, pero no en las gastricas.
Existe riesgo de resangrado precoz, por caida
de las escaras o ulceracion en la zona tratada.

Siel sangrado no cede con el tratamiento mé-
dicoy endoscopico, entonces debe considerarse
la colocacion del bal6n de Sengstaken-Blake-
more bajo anestesia. El balon presenta tres o
cuatro luces para aspirado esofagico, aspirado
gastrico, inflado de balén esofagico y gastrico.
Si se insufla el balon esofagico, se ha de des-
inflar cada hora durante cinco minutos para
prevenir la ulceracion o isquemia del eséfago.
Existe riesgo de resangrado cuando se retira y
se desaconseja su uso durante mas de 48 ho-
ras. En nifios pequefos puede utilizarse una
sonda de Foley. La administracion de factor Vila
recombinante se ha de valorar en los casos de
fracaso del tratamiento convencional. En pa-
cientes con cirrosis y fracaso del tratamiento
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se ha de considerar la colocacién de un TIPS
desde la vena hepdtica derecha a la vena porta
derecha via transyugular que sirva de puente
al trasplante hepatico. Uno de sus principales
efectos adversos es la encefalopatia. La tasa
de estenosis en el primer afio era alta (hasta
un 60%), aunque ha disminuido al 20% con los
TIPS recubiertos. Un problema existente es la
falta de stents de didmetro apropiado para los
ninos pequenos.

3.6. Profilaxis secundaria

La tasa de resangrado tras un primer episodio
de sangrado es superior al 80%. Sin embargo,
la mortalidad tras el primer sangrado es baja
(1-3%), aunque en el contexto de cirrosis pue-
den desarrollar hasta un 20% de complicacio-
nes graves. Para intentar evitarlo, en Pediatria
existe una indicacion clara de la profilaxis se-
cundaria. Se recomienda el tratamiento endos-
copico cada 2-4 semanas hasta la erradicacion
de las varices. No se ha demostrado que la com-
binacion de la endoscopica con NSBB disminu-
ya la incidencia de resangrado.
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