H PERTENSI ON PORTAL NO Cl RROTI CA ( HPNC)
Dra. Carolina Ibarrola y Dr. Francisco Colina.

Hospital Universitario 12 de Cctubre. Madrid.

Transformacion nodular parcial: Nédul os regenerativos de parénquima confluyendo en la zona perihiliar alrededor de la
ramas grandes de la vena porta.

La hipertensi 6n portal (HTP) es el resultado de un aunmento de resistencia
al flujo sanguineo hepatico. La causa mas frecuente es la cirrosis
convenci onal provocada por virus, esteatohepatitis o patologia biliar.
Menos frecuentenmente, enfernedades obstructivas de |as venas aferentes
(porta y sus ramficaciones), de los sinusoides o de |as venas eferentes
(hepaticas, suprahepaticas, cava o corazon derecho) pueden ser su causa y
provocar alteraciones norfol 6gicas no cirroticas.

La HTP se ha clasificado: a) segun el lugar obstruido en prehepética,

intrahepatica y posthepéatica; b) segln las presiones en |la vena hepatica




en presinusoidal, sinusoidal y postsinusoidal; c¢) segun |os cuadros
norf ol 0gi cos en cirrosis e hipertension portal no cirrotica (HPNC).

Nos vanpbs a referir s6lo a la HPNC presinusoidal que es la que parece
crear mayor dificultad de diagnostico nmacro y mcroscopico. Hay que
afrontar tres dificultades al interpretar el tejido hepatico de una HPNC

La prinera es encontrar la clasificacion y nonbres adecuados y su
equi valencia con las lesiones. Ccurre que se utilizan cono nonbres de
enfermedades |as descripciones norfoldgicas (transformaci 6n nodul ar
parci al, hiperplasia nodul ar regenerativa) o | as alteraci ones funcional es
(hipertension portal idiopatica) e incluso, wuna nmezcla de anbas
(hipertension no cirrética). Para una estandarizaci 6n de |a nonencl atura
recomendanos la guia de T. Roskans et al. (1)

La segunda se debe a que las lesiones son muy variables en
di stribuci 6n dentro del higado afectado. Pueden encontrarse nodul aci ones
hi per pl asi cas, extinciones y |esiones vasculares |l anmativas en unas zonas
y escasas o0 sutiles en otras, con | o que segun el lugar de la puncién, |a
bi opsi a puede ofrecer patrones muy vari abl es.

La tercera estd en la variedad de |l esiones en el higado y en que su
term nologia no es de uso habitual en | as descripciones histopatol 6gi cas
de rutina (vasos aberrantes, |esiones angiomatoides...).Vasculopatia
portal es un térm no apropi ado para nom nar norfol 6gi canente | os cuadros
de HPNC y explica patogénicanente |la variaci on norfol 6gi ca del higado.
Sin enbargo, puede ser que histol 6gi canente no veanos |as alteraciones
vascul ares y so6l o observenos signos indirectos de |a perfusion anornal
Papel del patdl ogo

Una vascul opatia portal puede di agnosticarse en |a biopsia hepatica
si no con precision si con una orientacion informativa al reconocer sus

signos norfol 6gicos cuando el patron no es diagnostico. Revertira en



beneficio del paciente al situarlo en un grupo de enfernedades distintas
de la cirrosi s convencional con |a que suel en estar catal ogados.

Es necesario conocer las etiologias (ver tabla), la clinica y las
posi bl es al teraci ones bioquimcas que aconpafian a un enfernmo con HPNC,
Los test de funci 6n hepéatica son variables e inespecificos (aunento de |a
fosfatasa alcalina y de la gammglutamltranspeptidasa). La funciodn
hepati ca suele conservarse nucho tienpo. La vasculopatia provoca una
progresiva y lenta renodel aci 6n de la arquitectura hepatica y puede no
desarrollarse hipertension portal en nucho tienpo o ser silente
mani f est andose por prinera vez cono henorragi a digestiva alta.

En |a | ectura histol 6gi ca han de consi derarse: (2-4)

1.- Alteracion arquitectural: a) de hiperplasia nodular regenerativa, b)
de cirrosis septal inconpleta (septo fino e inconpleto), c) de distorsioén
arquitectural irregular (atrofia entrenmezclada con hiperplasia), d)
acercamentos entre tractos porta, e) extinciones, f) zonas de
hi per pl asi a, nodul ares o no nodul ares.

2.- Tractos porta: a) fibrosis variable, b) contorno irregular o con
hi popl asi as de sus conponentes (vena porta, arteria hepatica y ductos
biliares de dianetros anornmales y en una proporcion y distribucidn no
usual es), c) fibroelastosis o “garlan”, e) |infangiectasias.

3.- Venas porta: tronbosis, fleboesclerosis (estenosis por fibrosis o
tronbosis antigua), desaparicion, ectasia, venas aberrantes (ectopicas,
paraportal es), |esiones angi omat oi des o cavernonmatosi s, mnuscul ari zaci 6n).
4. - Sinusoides: megasi nusoi des (venulizaciones), dilataciones y peliosis.

Henpbs de saber que nos novenobs en un contexto en el que es posible
la atrofia y la hiperplasia en el msnpo 6rgano. La atrofia se manifiesta
en col apsos, sem col apsos (trabéculas atroficas) y extinciones en zonas
de hipoperfusion hematica y la hiperplasia conb nédul os regenerativos

hepat oci tari os nonoaci nar es (m crondédul os) o] nmul ti aci nares



(macronddul 0s).Y, a pesar de ser una vasculopatia, no tienen porqué ser
| as alteraciones vasculares las que orienten el diagnostico sino la
arquitectura tisular. Un abordaje inprescindible es el juicio de la
arquitectura en técnicas tricromcas y reticulinicas. Un dato relevante
es el escaso infiltrado inflamatorio en el tejido conectivo hepaticoy la
casi absol uta necroi nfl amaci 6n hepatocitari a.

La HPNC ha intentado dividirse en: a) enfernedades de Ila
m crovascul atura (venas porta pequefias y sinusoides) cuya expresion
norfol 6gica seria el cuadro de hiperplasia nodular regenerativa; b)
enf ermedades de |a nacrovascul atura (de venas porta intrahepéaticas >0 2
mmy de vena porta hiliar) cuya expresién seria |a transformaci 6n nodul ar
parcial. Sin enbargo, resulta con frecuencia dificil adscribir 1os
cuadros norfoldégicos a esta clasificacién (obstrucciones vascul ares
sinmul tdneas en varios niveles o que provocan otras |esiones vascul ares
secundarias proxinmales y distales).La obstruccion vascul ar puede ser de
di stribuci én regular cono en |la hiperplasia nodular regenerativa o en |la
transformaci 6n nodul ar parcial o bien ser de distribucidn muy irregular
lo que ocasiona perfusion hematica irregular y renodel aci 6n del
parénqui ma nuy variable (desde higados con atrofia difusa y escasa
regeneraci 6n hasta higados con patrones de hiperplasia nodular y de
cirrosis septal inconpleta segun las areas). La “transfornacién
arquitectural irregular” que se produce en el higado es la que se ha
observado conmo hecho comin en los cuadros descritos con distintas
denom naci ones (hi pertensi 6n portal idiopatica en Japén, fibrosis porta
no cirrética en India y esclerosis hepatoportal en E E U U). Adenas
otros cuadros descritos que pueden asociar HPNC son | a obstrucci 6n portal
extrahepatica, la hiperplasia conpensadora |obar o segnentaria y la
cirrosis septal inconmpleta (transformacion macronodular con septos

fibrosos curvilineos finos inconpletos. Es un patron situado entre |os



patrones de hiperplasia nodul ar regenerativa, de esclerosis hepatoporta
y el de la verdadera cirrosis. Podria ser el estadio evolutivo final de
estos otros patrones).

Por ultino, nos gustaria proponer el térmno norfol 6gi co
descriptivo de “transformaci 6n arquitectural irregular” no cirroética(b)
rel aci onada con HPNC cuando | a alteraci 6n norfol 6gica es claranente de |la
natural eza descrita pero hay que forzar la nomnacion si se quiere

utilizar uno de | os patrones norfol 6gi cos antedi chos.
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TABLA: CLASI FI CACI ON ETI OPATOGENI CA DE LA HPNC (1)

1.- Presinusoida

a) Malformativa: Agenesia portal, Fibrosis hepéatica congénita

b) Tronbosi s:

H percoagul abilidad (Policitem a vera, déficit de proteina O

Dafio endotelial (trauma, pileflebitis, pancreatitis)

Estasi s (conpresi 6n por tunores, conpresién por quiste hidatidico)

Lesi ones granul omat osas (sarcoi dosis, esqui stosom asis, aceite mneral)

c) lnvasi 6n neopl 4sica de |la vena porta: Linfomas, carcinonas,etc..

d) Fl eboescl erosis: Fl ebitis (arsénico, vasculitis granul omatosas)
Arteritis (Lupus eritenmatoso sistém co)
Enf ernedades biliares (cirrosis biliar primaria)
| di opatica

e) Tronbosi s de vena espl énica : pancreatitis cronica

2.- Sinusoida

a) Fibrosis del espacio de Disse:

Farmacos (netotrexate, azatioprina, am odarona)

Toxi cos (al cohol, arsénico, vinyl chloride, cobre)

Enf. netabdlicas (di abetes, Gaucher’s di sease, nucopol i sacari dosi s)
Enf. inflamatorias (hepatitis viral, syphilis, fiebre Q

Qros: Cohn, pdrpura tronbocitopénica

b) Enfernedades Infiltrativas: Mastocitosis, enf. de Gaucher, Metapl asia
m el oi de agnogéni ca

c) Procesos vascul ares mal i gnos: Angi osarcomas, Hemangi oendot el i oma
d)H pertrofia de celulas de Kupffer: Leishmani asis visceral

e) Esteat osi s m crovesicul ar: Al cohol, esteatosis aguda del enbarazo
f) Destrucci 6n o col apso de sinusoi des: Enfernedades agudas
necroi nfl amat ori as

3. - Post si nusoi dal

a) Tronbosis: Enfernedades mel oproliferativas

b) Enfernedad venoocl usiva: Farnmacos, toxicos, radiacion

c) Fl eboesclerosis de venas hepaticas: Al cohol, hipervitam nosis A
d) Maligni dades vascul ares: Angi osarcona, henangi oendot el i ona

e) Flebitis granul onat osa: Sarcoi dosis

f) Lipogranul omas: G anul onmas de aceite mnera



