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Resumen

La enfermedad vascular porto-sinusoidal es una causa infrecuente de hipertensién portal no cirréti-
ca, fue descrifa recienfemente y es poco diagnosticada por el desconocimiento entre los médicos.
Se considera en casos de hipertension portal clinicamente significativa, en ausencia de cirrosis.
El diagnéstico se basa en los hallazgos de la biopsia. El pronéstico de la enfermedad es mejor
que el de los pacientes cirréticos, v el fratamiento es similar al de la hipertensién portal v al de las
complicaciones que presentan los pacientes con cirrosis. Se presenta el caso de una paciente con
vérices esofdgicas con estudios de imagenes no compatibles con cirrosis y hallazgos especificos en
la biopsia de enfermedad vascular porto-sinusoidal. Este caso muestra el ejercicio diagnéstico en un
caso de enfermedad vascular portosinusoidal de una paciente de Colombia, asi como el resultado
de las infervenciones terapéuticas y la evolucién en el tiempo.

Palabras clave: biopsia, enfermedad vascular portosinusoidal, hipertension portal idiopatica no
cirrética, varices esofdgicas y géstricas.
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Abstract

Porto-sinusoidal vascular disease is an uncommon cause of non-cirthotic portal hypertension. It was
recently described and is rarely diagnosed due to lack of knowledge among doctors. It is considered
in cases of clinically significant portal hypertension in the absence of cirthosis, and the diagnosis is
based on biopsy findings. The prognosis of the disease is better than that of cirthotic patients, and
the treatment is similar to that of portal hypertension, including the management of complications
associated with cirrhosis. We present the case of a patient with esophageal varices, whose imaging
studies were not compatible with cirthosis, alongside specific biopsy findings of porto-sinusoidal
vascular disease. This case illustrates the diagnostic process in a patient from Colombia with porto-
sinusoidal vascular disease, as well as the outcomes of therapeutic inferventions and the patient’s
evolution over time.

Keywords: biopsy, porto sinusoidal vascular disease, idiopathic noncirrhotic portal hypertension,

esophageal and gastric varices.

Introduccion

la hipertension portal (HTP) no cirrdtica
comprende un grupo de enfermedades
caracterizadas por signos y complico-
ciones de HTP, que se diferencian de lo
cirrosis por los hallazgos histologicos, la
caracterizacién hemodindmica y los des-
enlaces [1]. La HTP no cirrdtica correspon-
de al 10 % de los casos de HTP, el curso
de lo enfermedad es mas benigno con
mortalidad de 20 % a 8 afios y sobrevida
libre de trasplante de 78 % [2].

las enfermedades que cursan con HTP no
cirrdtica se clasifican de acuerdo con los
hallazgos de estudios hemodindmicos en
prehepdticas, poshepdticas y hepdaticas,
esta Ultima clase se diferencia en presi-
nuisoidal, postsinusoidal y sinusoidal; por
su parte, la enfermedad vascular porto-
sinusoidal (PSVD, del inglés, Portosinusoi-
dal Vascular Disorder) es una enfermedad
con componente presinusoidal y sinusoi-

dal [3,4].

la PSVD, previamente considerada como
HTP de origen idiopdtico, se describié por
primera vez en 1880 por Guido Banti en
casos de enfermedades cronicas del higo-
do con HTP en los que no se identifico-

ba cirrosis u obstruccién intrahepdtica o
extrahepdtica [3]. En el 2019 se hizo la
definicién de la misma como un grupo de
enfermedades vasculares que afectaba las
vénulas y los sinusoides con o sin hiperten-
sién portal [5]. La PSVD es una causa infre-
cuente de hipertensién porfal en pacientes
sin cirrosis, se sospecha en casos de ho-
llazgos clinicamente significativos de HTP y
se confirma con biopsia hepdtica [6].

Lla PSVD fiene un curso clinico diferente a
ofras causas de HTP, es asinfomdtica y solo
se identifica por una elevacion leve de las
enzimas hepdticas en 70 % de los casos,
20 % a 40 % se manifiesta con varices eso-
fagicas hasta 10 afos posterior al inicio
de la enfermedad, y raramente se presenta
con ascitis, frombosis de la porta e hiperes-
plenismo en grados variables [4,7].

Se estudia el caso de una mujer con HTP
clinicamente significativa, a quien se le
realizaron estudios diagndsticos comple-
tos y, finalmente, al cumplir criterios es-
pecificos de la enfermedad se diagnosti-
c6 con PSVD. Debido a que la literatura
disponible en este tema es reciente y esté
en proceso de elaboracion, se plantea
este reporte de caso clinico aislado, con
el objefivo de brindar informacién de la
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presentacion y hallazgos en los estudios
i Ssti 1 i imi
diagndsticos v asi mejorar el conocimiento

de la PSVD.
Caso clinico

Se trata de una mujer de 54 afios, prove-
niente de Medellin, Colombia, evaluada 3
afos antes en la consulta de hepatologia
por el hallazgo de varices esofagicas en
una endoscopia de vias digestivas altas,
indicada por dispepsia. las vérices eran
grado | y persistieron 2 afios después, la
paciente no habia presentado episodios
de sangrado digestivo (figura 1). Tenia an-
tecedentes de obesidad y enfermedad por
reflujo gastroesofagico.

En los estudios de laboraforio presentaba
quimica hepdtica normal, ausencia de
trombocitopenia, hipoalbuminemia o ex-
ceso de hierro. El antigeno de superficie
del virus de la hepatitis B, los anticuerpos
cenfrales totales de hepatitis B, los anticuer-
pos de hepatitis C, los anticuerpos del virus
de inmunodeficiencia humana (VIH) vy los
estudios de autoinmunidad resultaron ne-
gativos.

Como estudios de HTP tenia una ecografia
de abdomen con Doppler portal y reso-
nancia de abdomen sin cambios sugesti-
vos de enfermedad hepdtica crénica, que,
ademds, descartaron trombosis del sistema
venoso porta, esplénico y hepdtico. Adi-
cionalmente, la elastografia por fibroscan
fenia una medicion de rigidez hepdtica
menor de 10 kilopascales (kPal.

la hemodinamia hepdtica era normal sin
signos de obstruccién del fracto de salida
de las venas hepdticas (tabla 1), v en la
biopsia hepdtica transyugular se documen-
16 esteatosis grado 1 fibrosis de espacios
porta con formacién de bandas, sin llegar
a generar nodulos. El tricrémico seiald es-
casa fibrosis grado 1 que comprometia el
espacio porta (figura 2).
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Al aplicar los criterios de la PSVD, la pa-
cienfe cumplia con dos criferios especifi-
cos: vdrices esofdgicas vy fibrosis sepfal
incompleta, con lo que se hizo el diag-
nostico. Se inicid tratamiento preventivo
de las varices esofdgicas con carvedilol
a dosis de 12,5 mg/dia, de acuerdo con
la tolerancia.

En el seguimiento no presentd episodios
de sangrado variceal o necesidad de pro-
cedimienfos endoscopicos como preven-
cién de este.

Discusion

El sindrome de HTP incluye causas cirréti-
cas y no cirrdticas; esfas Ultimas son infre-
cuentes y se consideran cuando se ha des-
cartado la presencia de cirrosis. En dichos
casos, la inferprefacion de los datos de
hemodinamia hepdtica y biopsia son muy
relevantes. La PSVD es una entidad recien-
femente descrita dentro de este sindrome
y no reconocida entre los médicos, por lo
que hay datos de desconocimiento de esta
enfermedad que van del 60 % al 80 % de

los encuestados [5,8].

la PSVD es mds frecuente en paises en desa-
rrollo y dreas de bajo estado socioeconomi-
co; es asi como corresponde del 3 % al 5 %
de las causas de HTP en paises de Occiden-
te, comparado con el 15 % al 40 % de las
causas en el subcontinente indio. Adicional
mente, es mds frecuente en el género feme-
nino, con una edad promedio de aparicion
enfre 36 a 46 arios en paises occidentales
[8,9]. Las caracteristicas descritas en el caso
clinico corresponden con la descripcion epi-
demiologica de la PSVD.

El 50 % de la PSVD no tiene una causa
clara, como el caso presentado; el ofro
50 % se asocia con el uso de medicamen-
fos, frombofilias e infecciones, principalmen-
fe por VIH[4,10,11]. En esfe caso, la mani-
festacion principal fue el hallazgo incidental
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Figura 1. A) Endoscopia de vias digestivas altas 3 afios previos, que muestra vérices esofagicas
grado | (flechas). B) Endoscopia de vias digesfivas alias 3 meses previos que muestra la persistencia

de las vérices esofdgicas grado | (flechal).

Tabla 1. Resullado de la hemodinamia hepdtica.

Parémetros R;:ﬂ{g%?}ie Promedio
Presién en auricula derecha (mmHg) 7-8-89 8
Presion libre en venas suprahepaticas (mmHg) 9-10-109 10
Presién en cufia en venas suprahepdticas (mmHg) 12-12-18-14 14
Cradiente de presion venosa hepdtica (mmHg) No aplica 4

mmHg: milimetros de mercurio.

de vérices esofdgicas sin compromiso de
la funcién sintética del higado, siendo la
manifesfacion clinica més frecuentemente
descrita. Ofras manifestaciones como la ele-
vacién de las enzimas hepdticas, ascitis o el
desarrollo de frombosis de la vena porta no
han sido documentadas hasta el momento.
Es importante considerar que la PSVD pue-
de cursar sin HTP, aun asf, el curso clinico
de este fenotipo de la enfermedad es des-
conocido [4].

En el caso descrito, se considers el diag-
nostico de PSVD ante signos de HTP clf-
nicamente significativa asociada a una
elastografia por fibroscan sin fibrosis, y au-
sencia de signos imagenolégicos de cirro-
sis como nodularidad del higado o atrofia
del segmento IV, asociada con hipertrofia

del segmento | del higado, que son hallaz-
gos sugestivos de cirrosis [6,12].

Posterior a esto, a la paciente se le rea-
liz& biopsia hepdtica —que es el estudio
confirmatorio de la PSYD—: en este caso
el hallazgo de una banda fibrética com-
patible con fibrosis septal incomplefa su-
girié el diagnéstico [1]. Otros hallazgos
especificos que se pueden presentar en la
biopsia son: venopatia porfal proliferativa
por depésito de tejido conectivo alrededor
de venas porta que induce estenosis, her-
niacién, hipervascularizaciéon o anomalias
periportales [3], e hiperplasia nodular re-
generativa. Hay ofros hallazgos en biopsia
definidos como no especificos y descritos
en la tabla 2, que no estaban presentes
en la paciente. Se define la presencia de

168 @ Hipertensién portal no cirrética por enfermedad vascular porto-sinusoidal



HerPAT®OLOGIA

Figura 2. A) Hematoxilina y eosina mostrando un espacio porta ensanchado con tejido fibrético
(flecha). B) Acercamiento del tejido fibroso que se encuentra ocupando el espacio porta. C) Se
observa una fendencia a formar bandas (friéngulos), intentando unir algunos espacios porta entre
si, sin formar un nédulo cirrético o micronédulos. Se observa la arquitectura hepdtica conservada
(flechas). D) Tricrémico 400x. Corrobora que el tejido que ensancha el espacio portal es fibroso.

PSVD si se cumple un signo clinico o hisfo-
logico especifico o dos inespecificos, ha-
biéndose descartado cirrosis de acuerdo
con los criterios descritos en la tabla 2 [4].

En el caso presentado, la hemodinamia
hepdtica mostraba un gradiente de pre-
sién venosa hepdtica normal [menor de
5 mmHg), aun cuando habia signos cli-
nicos de HTP; dicho hallozgo se explica
por el componente presinusoidal y sinus-
oidal de la PSVD [4,12].

El tratomiento de la PSVD estd sustenta-
do en la suspension de medicamentos
causales y el fratamiento de la HTP o sus
complicaciones, igual que en los casos
relacionados con cirrosis [8]. Las vdrices
esofdgicas se fratan con un medicamento
betablogqueador no selectivo, idealmente

carvedilol, cuando no ha habido sangrado
variceal, y se indican procedimientos en-
doscépicos como la ligadura con bandas
en casos de varices esofdgicas grado Il y
lll o géstricas de acuerdo con la ubicacion
[6]. En el caso presentado, la paciente
recibié fratamiento con carvedilol. Existe
controversia en la ufilidad de la terapia
anticoagulante en la PSVD, dada la coe-
xistencia con trombosis venosa portal en el
13 % al 45 % de los casos y asociacién
con estados profrombdticos; sin embargo,
no hay un claro beneficio, por lo que se
considera en casos especificos [8].

El prondstico de los pacientes con PSVD es
mejor que el de pacientes con cirrosis, la
mortalidad a 8 afios es del 15 % al 20 %. El
sindrome hepatopulmonar, la hipertension
portopulmonar y la cirrosis pueden ocurrir
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Tabla 2. Criterios para definir la enfermedad vascular porto-sinusoidal (PSVD).

imdgenes

Criterios Signos de hipertensién portal Signos de PSVD-patélogo experto
* Varices gdstricas, esofdgicas o
9 ' 9 » Venopatia portal obliterativa (esteno-
ectopicas )
_ ) sis venosa portal)
" « Sangrado portal hipertensivo ‘ _ ‘
Especificos « Hiperplasia nodular regenerativa

« Colaterales porto sistémicas en

o Fibrosis sepfal incompleta

o Ascitis

No especificos

* Plaquetas <150.000/mm?

e Bazo =13 cm del eje largo

 Anomalias del fracto portal: multipli-
cacién, dilatacién arterial, canales
vasculares periportales

« Alteraciones de la arquitectura

« Dilafacion sinusoidal no zonal

o Fibrosis perisinusoidal leve

Fuente: tomada y adaptada de [1].

en pacientes con PSVD, no obstante, los
factores de riesgo para esto no han sido

definidos [4,8].
Conclusién

la PSVD es una enfermedad en estudio, y
aunque existen hallazgos clinicos e histolé-
gicos que la definen todavia se encuentran
brechas en el conocimiento, por lo que el
reporte de casos aislados aumenta el cono-
cimiento disponible.
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