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RESUMEN
El síndrome hepatopulmonar (SHP) y la hipertensión portopulmonar (HTPP) son distintas complicaciones vasculares pulmonares 
de la hipertensión portal (HTP) y se asocian con una mayor morbilidad y mortalidad. Objetivos: Describir las Características 
Clínicas y Laboratoriales de los pacientes con HTP y complicaciones vasculares pulmonares hospitalizados en el Instituto Nacional 
de Salud del Niño. Materiales y métodos: se incluyeron los pacientes con HTP hospitalizados desde enero del 2012 hasta junio 
del 2013 y que durante su evolución cursaron con SHP o HTPP. Para el análisis se les dividió en un primer grupo de pacientes 
con cirrosis hepática y un segundo grupo con obstrucción extra hepática de vena porta. Resultados: De 22 pacientes con HTP 
el 45,5% fueron varones y el rango de edad fue entre 1 mes y 17 años. La etiología en el grupo de cirrosis (n=14) fue: hepatitis 
autoinmune (35,7%), cirrosis criptogénica (35,7%), error innato del metabolismo (14,3%), hepatitis viral crónica por virus C (7,15%) 
y atresia de vías biliares extra hepática (7,15%). Las complicaciones vasculares pulmonares, se presentaron más frecuentemente 
en los pacientes con cirrosis hepática (1 caso de síndrome hepatopulmonar y un caso de hipertensión portopulmonar). En ellos 
se encontró más frecuentemente disnea, astenia, edema, desnutrición, ascitis, hiperesplenismo y hemorragia digestiva por várices 
esofágicas, además de valores elevados de ALT, fosfatasa alcalina y menores niveles de albúmina sérica. Conclusiones: En niños 
con HTP, las complicaciones vasculares pulmonares son muy infrecuentes. En la evaluación de estos pacientes debería incluirse la 
oximetría de pulso para detectar hipoxemia y posteriormente, de ser necesario una ecocardiografía Doppler y de contraste. Ante 
el hallazgo de hipertensión sistólica pulmonar es necesario realizar un cateterismo cardiaco derecho.
Palabras clave: Síndrome hepatopulmonar; Hipertensión pulmonar; Hígado; Cirrosis (fuente: DeCS BIREME).

ABSTRACT
The hepatopulmonary syndrome (HPS) and portopulmonary hypertension (PPHN) are distinct pulmonary vascular complications 
of portal hypertension (PHT) and are associated with increased morbidity and mortality. Objectives: To describe the clinical 
and laboratory characteristics of patients with pulmonary hypertension and pulmonary vascular complications hospitalized at 
the Instituto Nacional de Salud del Niño. Materials and methods: We included patients with HTP hospitalized from January 
2012 to June 2013 and that during its evolution progressed with SHP or HTPP. For analysis, they were divided into a first group 
of patients with liver cirrhosis and a second group with extrahepatic portal vein obstruction. Results: Of 22 patients with HPT 
45.5% were male and the age range was between 1 month and 17 years. The etiology in the group of cirrhosis (n=14) was: 
autoimmune hepatitis (35.7%), cryptogenic cirrhosis (35.7%), inborn error of metabolism (14.3%), chronic viral hepatitis C 
(7.15%) virus and atresia extra-hepatic bile ducts (7.15%). Pulmonary vascular complications more frequently occurred in 
patients with liver cirrhosis (1 case of HPS and a case of PPHTN). They most often dyspnea, asthenia, edema, malnutrition, 
ascites, hypersplenism and gastrointestinal bleeding from esophageal varices was found. Also, they had elevated ALT values, 
alkaline phosphatase and serum albumin values decreased. Conclusions: In children with pulmonary hypertension, pulmonary 
vascular complications are rare. In the evaluation of these patients pulse oximetry should be included to detect hypoxemia and 
subsequently a Doppler echocardiography and contrast echocardiography necessary. Dueto the finding of systolic pulmonary 
hypertension it is necessary to perform right heart catheterization.
Keywords: Hepatopulmonary syndrome; Hypertension, pulmonary; Liver; Cirrhosis (source: MeSH NLM).

INTRODUCCIÓN

El síndrome hepatopulmonar (SHP) y la hipertensión 
portopulmonar (HTPP) son distintas complicaciones 

vasculares pulmonares de la hipertensión portal (HTP) 
tanto intra como extrahepáticas (1). El SHP se define como 
dilatación de los capilares pulmonares pre capilares 
y las malformaciones arteriovenosas que resultan 
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en la derivación vascular intrapulmonar, alteración 
de la relación ventilación-perfusión y la hipoxemia 
crónica en el contexto de una enfermedad hepática 
o hipertensión portal (2). La HTPP se define como la 
hipertensión arterial pulmonar, con una elevación 
de la presión arterial pulmonar media y el aumento 
de la resistencia vascular pulmonar causada por una 
arteriopatía pulmonar en pacientes con hipertensión 
portal y en ausencia de enfermedad cardiopulmonar 
subyacente (2,3,4).

Ambas entidades se asocian con una mayor 
morbilidad y mortalidad y son factores de riesgo 
significativos para el trasplante hepático ortotópico. Sin 
embargo, la resolución de ambos trastornos es posible 
tras el trasplante con éxito (5-8). La incidencia de estas 
complicaciones en niños aún no está completamente 
establecida (9-11).

El objetivo del presente estudio fue describir las 
características clínicas y laboratoriales de los pacientes 
con hipertensión portal y complicaciones pulmonares 
vasculares hospitalizados en el Instituto Nacional de 
Salud del Niño entre enero del 2012 hasta junio del 
2013.

MATERIALES Y MÉTODOS

El estudio se realizó en el Área de Hospitalización 
del Servicio de Gastroenterología del Instituto Nacional 
de Salud del Niño.

Entre enero del 2012 y junio del 2013, 25 pacientes 
con HTP, secundaria a cirrosis u obstrucción de vena 
porta extra hepática (OVPEH), hospitalizados en el 
Instituto Nacional de Salud del Niño (INSN), fueron 
estudiados en forma prospectiva. Este estudio fue 
aprobado por la Oficina de Investigación y Docencia y 
el Comité de Ética del INSN.

El diagnóstico de HTP se estableció con el hallazgo 
de esplenomegalia al examen físico y la presencia de 
várices esofágicas en la esófago-gastro-duodenoscopia. 
El gradiente de presión venosa hepática no fue 
valorado por métodos invasivos para el diagnóstico 
de hipertensión portal en el presente estudio. Los 
pacientes fueron agrupados de acuerdo a su diagnóstico 
primario. El primer grupo comprendió pacientes con 
HTP y cirrosis diagnosticada por hallazgos clínicos, 
bioquímicos, ultrasonográficos y por histología 
hepática, cuando fue posible. El segundo grupo incluyó 
pacientes con OVPEH con pruebas de función hepática 
normales y con el hallazgo ecográfico de cavernoma 
de vena porta. Se excluyeron aquellos pacientes con 
el diagnóstico previo de complicaciones vasculares 
pulmonares (HTPP o SHP), enfermedades respiratorias 
y malformaciones cardiacas.

Se elaboró una historia clínica detallada con un 
examen físico completo y antropometría. A todos los 
participantes se les solicitó exámenes de laboratorio 
que incluyeron hemograma y perfil de coagulación, 
pruebas de función hepática y los necesarios para 
determinar la etiología de la HTP. Además, se solicitó 
radiografía de tórax, ecografía abdominal Doppler, 
electrocardiografía (EKG), ecocardiografía Doppler 
(ECO-D) y ecocardiografía de contraste (ECO-C).

En los pacientes con cirrosis, se calcularon los scores 
PELD, MELD y Child-Turcotte-Pugh.

Para el diagnóstico de HTPP, si bien el cateterismo 
cardiaco derecho constituye el gold standard para el 
diagnóstico definitivo, la ecocardiografía Doppler 
bidimensional, permite una rápida y no invasiva 
valoración de la hemodinámica pulmonar. Para el 
presente estudio se utilizó la ECO-D para detectar 
y medir la velocidad de regurgitación tricúspidea 
(RT) y para evaluar la presencia de hipertrofia del 
ventrículo derecho (HVD) y aplanamiento del septo 
interventricular. La RT y la presión de la aurícula 
derecha estimada (PAD) fueron usadas para calcular la 
presión sistólica de la arteria pulmonar (PSAP) usando 
la ecuación de Bernoulli modificada:

PSAP (mmHg)= 4 x RT (m/seg) + PAD (mmHg).

HTPP fue definida como una PSAD ≥40 mmHg con 
aplanamiento del septum interventricular o HVD. Tanto 
la radiografía de tórax como el electrocardiograma 
fueron utilizados para evidenciar la presencia de 
cardiomegalia, aumento de la silueta arterial pulmonar 
e hipertrofia de cámaras cardiacas derechas.

El SHP se diagnosticó en presencia de los siguientes 
tres criterios: (i) Enfermedad hepática y/o HTP, (ii) 
Presencia de Shunts vasculares intrapulmonares (SVIP) e 
(iii) Hipoxemia arterial. Para la detección de los SVIP se 
utilizó la ecocardiografía de contraste, inyectando 3-5 
ml de solución salina agitada por vía venosa periférica 
y evidenciando la presencia de microburbujas que 
ingresaron a la aurícula izquierda 3 a 6 ciclos cardiacos 
después de haber ingresado al corazón derecho. 
La hipoxemia se definió con la Saturación media de 
oxígeno ≤92% determinada por oximetría de pulso 
durante 10 minutos o por ortodeoxia, definida como 
una disminución de la saturación de oxígeno por 6 o 
más puntos porcentuales o ≤92% al ponerse de pie 
desde una posición supina.

El análisis estadístico se efectuó usando el paquete 
estadístico SPSS (Statistical Package for the Social 
Sciences) v. 19 para Windows. Se realizaron análisis 
descriptivos en frecuencia de presentación, porcentajes, 
promedios, gráficos circulares y de barras.
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RESULTADOS

De un total de 25 pacientes hospitalizados con HTP, 
22 de ellos ingresaron al estudio (14 con cirrosis y 8 
con OVPEH). Las características demográficas y clínicas 
de ambos grupos se muestran en la Tabla 1. La astenia 
fue más frecuente en el grupo de cirrosis con una 
diferencia estadísticamente significativa. No se encontró 
mayor diferencia en el resto de características clínicas 
evaluadas. La etiología de cirrosis (n=14) fue: hepatitis 
autoinmune (35,7%), cirrosis criptogénica (35,7%), 
error innato del metabolismo (14,3%), hepatitis viral 
crónica por virus C (7,15%) y atresia de vías biliares 
extra hepática (7,15%).

La alteración de la saturación de oxígeno, la 
presencia de dilataciones vasculares intrapulmonares 
y el hallazgo de hipertensión pulmonar en ambos 
grupos de pacientes, se muestra en la Tabla 2. En 4 
pacientes (3 con cirrosis y 1 con OVPEH) se obtuvo 
test de burbuja positivo en la ECO-C para la presencia 
de SVIP y de ellos solo uno presentó alteración de la 
saturación de oxígeno manifestado como ortodeoxia 
(la saturación de oxígeno disminuyó desde 98% hasta 
92% al pasar de la posición de decúbito a sentado). Esta 
paciente tuvo el diagnóstico de Infección crónica por 
Hepatitis C y cumplió los tres criterios para Síndrome 
hepatopulmonar.

La presión sistólica media en la arteria pulmonar de 
9 pacientes con regurgitación tricúspide detectada por 
ecocardiografía Doppler (ECO-D) fue de 35,6 mmHg 
(rango de 22 a 69 mmHg). De ellos, dos cumplieron 

Características 
clínicas

Cirrosis 
(n=14)

OVPEH 
(n=8) p

Edad Promedio 8,71 6,5 0,347
Varones (%) 6 (42,9%) 4 (50%) 1
Disnea 4 (28,6%) 1 (12,5%) 0,387
Astenia 9 (64,3%) 1 (12,5%) 0,019*
Hiporexia 10 (71,4%) 3 (37,5%) 0,119
Edema 5 (35,7%) 0 0,054
Desnutrición 6 (42,9%) 2 (25%) 0,402
Tamaño del bazo 
Promedio 11,84 13,4 0,34

* Diferencia estadísticamente significativa

Parámetro Cirrosis 
(n=14)

OVPEH 
(n=8) p

Ortodeoxia 1 (7,1%) 0 0,439
Shunt vascular IP 3 (21,4%) 1 (12,5%) 0,601
Hipertensión porto 
pulmonar 1 (7,1%) 1 (12,5%) 0,674

Características Con Complicac.
Vasc. (n=2)

Sin Complicac.
Vasc. (n=12) p

Edad en años (media, rango) 10 (10) 8,5 (0-16) 0,403
Varones 0 6 (50%) 0,186
Disnea 1 (50%) 3 (25%) 0,469
Astenia 2 (100%) 7 (58,3%) 0,255
Hiporexia 1 (50%) 9 (75%) 0,469
Edema 1 (50%) 4 (33,3%) 0,649
Desnutrición 1 (50%) 5 (41,7%) 0,825
Ascitis 1 (50%) 5 (41,7%) 0,825
Tamaño del bazo cm (media, rango) 13,95 (11,9-16) 11,42 (5-17,3) 0,440
INR (media, rango) 1,57 (1,48-1,65) 1,76 (1,14-3,85) 0,726
Bilirrubina total mg/dL (media, rango) 2,44 (0,83-4,05) 5,55 (0,39-21,43) 0,589
AST UI/ml (media, rango) 100 (44-156) 118 (33-294) 0,813
ALT UI/ml (media, rango) 92 (89-95) 72,8 (22-191) 0,679
Albúmina sérica g/dL (media, rango) 3,05 (3-3,1) 3,23 (2-4,1) 0,757
Fosfatasa alcalina sérica UI/ml (media, rango) 1252 (495-2009) 870 (334-2401) 0,476
GGT sérica UI/ml (media, rango) 64 (21-107) 122 (15-501) 0,608
CHILD A/B/C 1(50%)/1(50%)/ 5(41,7%)/3(25%)/4(33,3%) 0,586
Hiperesplenismo 2 (100%) 6 (50%) 0,186
PELD (media, rango) 6,65 (6-7,3) 14,75 (0-31) 0,296
Hemorragia digestiva 1 (50%) 4 (36,4%) 0,715
Diámetro de la vena porta mm (media, rango) 7,5 (6,1-8,9) 7,75 (3-16,6) 0,932

Tabla 1. Comparación de características demográficas y 
clínicas entre pacientes con cirrosis y obstrucción extra 
hepática de Vena Porta. INSN, enero 2012 a junio 2013.

Tabla 2. Alteraciones de la saturación de oxígeno, 
presencia de shunts vasculares intrapulmonares e 
hipertensión pulmonar en pacientes con cirrosis y 
obstrucción extra hepática de Vena Porta. INSN, enero 
2012 a junio 2013.

Tabla 3. Comparación de pacientes con cirrosis con y sin complicaciones vasculares pulmonares. INSN, enero 
2012 a junio 2013.
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criterios para hipertensión portopulmonar (HTPP) y uno 
de ellos tuvo además evidencia de shunts vasculares 
intra pulmonares (SVIP) en la ecocardiografía de 
contraste (ECO-C), pero no curso con hipoxemia.

Las complicaciones vasculares pulmonares se 
reportaron en el 14,3% (2/14) de pacientes cirróticos 
correspondiendo un caso de SHP y uno de HTPP. Si bien 
es cierto en pacientes cirróticos con complicaciones 
vasculares se encontró más frecuentemente disnea, 
astenia, edema, desnutrición, ascitis, hiperesplenismo 
y hemorragia digestiva por varices esofágicas, además 
de valores elevados de ALT, fosfatasa alcalina y menores 
niveles de albúmina sérica, estas diferencias no fueron 
estadísticamente significativas (Tabla 3).

En el caso de pacientes con OVPEH, se encontró un 
12,5% (1/8) de pacientes con complicaciones vasculares 
pulmonares, correspondiendo a hipertensión porto 
pulmonar. En este caso, se encontró un menor nivel 
de albúmina sérica, al compararlo con los pacientes sin 
complicaciones vasculares. En el resto de características 
evaluadas no se encontró mayor diferencia entre los 
dos grupos (Tabla 4).

DISCUSIÓN

La circulación pulmonar puede ser afectada por 
procesos patogénicos que se generan dentro del hígado 
y el sistema venoso portal. Los reportes de anormalidades 
de la vasculatura pulmonar asociadas a enfermedades 
hepáticas crónicas fueron publicados desde 1950 (12,13). 

El SHP y la HTPP están ambos asociados con HTP y/o 
enfermedad hepática y básicamente están relacionados 
con una excesiva dilatación microvascular pulmonar 
(en SHP) o con una vasoconstricción u obstrucción 
vascular en los vasos de resistencia pulmonar (en 
HTPP). El hecho que estas condiciones aparentemente 
antagónicas puedan ocurrir en la misma población de 
pacientes (y aun simultánea o secuencialmente en el 
mismo paciente) sugiere el rol de modificadores de 
la enfermedad que determinan el fenotipo vascular 
pulmonar particular (14).

En el caso del SHP, 3 mecanismos explican el 
intercambio gaseoso anormal: primero un diámetro 
capilar alveolar incrementado, en segundo lugar un 
aumento de la perfusión en relación a la ventilación 
alveolar local (desequilibrio ventilación/perfusión) 
que puede ser exacerbada por una vasoconstricción 
pulmonar hipóxica alterada con mejoría parcial con 
oxígeno suplementario y finalmente en tercer lugar 
la formación de verdaderos shunts cuando las fístulas 
arteriovenosas pre capilares llevan a mezcla de 
sangre pulmonar arterial y venosa, sin respuesta a la 
administración de oxígeno suplementario. La ausencia 
de enfermedad hepática en algunos adultos y niños 
con SHP soporta la hipótesis que la HTP o los shunts 
porto sistémicos son los factores claves en el desarrollo 
de este desorden (15).

En este estudio se incluyeron 8 pacientes con 
obstrucción de vena porta extrahepática, sin embargo, 
en solo uno se encontró SVIP y ninguno tuvo hipoxia. 

Características Con Complic.
Vasc. (n=1)

Sin Complic. Vasc.
(n=7) p

Edad en años (media, rango) 7 6,43 (2-17) 0,916
Varones 1 (100%) 3 (42,9%) 0,285
Disnea 0 1 (14,3%) 0,686
Astenia 0 1 (14,3%) 0,686
Hiporexia 0 3 (42,9) 0,408
Edema 0 0 0
Desnutrición 0 2 (28,6%) 0,537
Ascitis 0 3 (42,9%) 0,408
Tamaño del bazo cm (media, rango) 13,2 13.,5 (10,8-19,5) 0,925
Bilirrubina total mg/dL (media, rango) 0,33 0,.54 (2,2-0,78) 0,432
AST UI/ml (media, rango) 54 40 (33-54) 0,203
ALT UI/ml (media, rango) 37 29 (17-55) 0,595
Albúmina sérica g/dL (media, rango) 2.9 3,9 (3,4-4,6) 0,047 *
Fosfatasa alcalina sérica UI/ml (media, rango) 430 438 (265-713) 0,962
GGT sérica 18 13,3 (9-18) 0,197
Hiperesplenismo 0 2 (28,6%) 0,537
Hemorragia digestiva 1 (100%) 4 (57,1%) 0,408
Diámetro de la vena porta mm (media, rango) 4 6,15 (3,8-7,6) 0,213
* Diferencia estadísticamente significativa

Tabla 4. Comparación de pacientes con obstrucción de vena porta extra hepática con y sin complicaciones 
vasculares pulmonares. INSN, enero 2012 a junio 2013.
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Es necesario estudiar series con mayor número de 
pacientes para determinar la frecuencia y la extensión 
de las complicaciones en causas extrahepáticas de HTP.

En general existen pocos datos sobre la prevalencia 
y progresión de las complicaciones vasculares 
pulmonares en niños con enfermedad hepática o HTP. 
Tumgor y colaboradores describieron la presencia 
de SHP en 33 (19%) de 172 niños con cirrosis, sin 
evidenciar relación con la etiología de la enfermedad 
hepática. Ellos encontraron además que el 75,7% 
de pacientes con SHP tenía HTP, demostrando una 
estrecha relación entre ambas patologías (16). En nuestra 
serie encontramos la presencia de SVIP en 4 (18,1%) y 
SHP en 1 (4,5%) de 22 pacientes. La alta frecuencia de 
SHP en el estudio de Tumgor, comparada con nuestros 
hallazgos sugiere la frecuencia de estas complicaciones 
pulmonares en niños, se incrementa en casos de 
enfermedad hepática avanzada, situación ya observada 
en estudios en adultos (1) y en series pediátricas (17) 
donde el riesgo de SHP es mucho más alto en pacientes 
con score de Child-Pugh C. Esta situación no se observa 
en nuestra serie, muy probablemente explicada por la 
poca cantidad de pacientes cirróticos que presentaron 
complicaciones vasculares pulmonares. Aún no está 
claro si la progresión de los SVIP es dependiente de la 
duración o la severidad de la enfermedad hepática y la 
HTP. Barbe y colaboradores en una serie de 26 niños con 
SVIP, reportaron una rápida progresión de la hipoxemia 
en todos ellos, usualmente dentro de los 12 meses 
siguientes (10). Por ello, el reconocimiento temprano 
del SHP y sobre todo el monitoreo de la progresión 
de los SVIP e hipoxemia son muy importantes para la 
evaluación y posibilidad del trasplante hepático como 
opción terapéutica de estos pacientes (16,18,19).

En relación a la evaluación de la hipoxia, nosotros 
utilizamos la oximetría de pulso, en primer lugar, 
teniendo en cuenta los aspectos éticos y además, 
por ser un método de evaluación no invasivo. Para 
el presente estudio se definió hipoxia como una Sat 
O2 ≤92% y ortodeoxia como una disminución de la 
Sat O2 de 6 puntos porcentuales o más al pasar de la 
posición de decúbito a la posición sentada. Abrams y 
colaboradores en un estudio realizado para evaluar la 
utilidad de la oximetría de pulso en la detección de 
hipoxemia arterial en candidatos a TH, encontraron 
que la Sat O2 puede sobreestimar la PaO2, pero 
usando como referencia un valor de SatO2 ≤94% se 
podría detectar a todos los pacientes con PaO2 <60 
mmHg (20). En nuestra serie, ninguno de los pacientes 
tuvo SatO2 ≤94% y solo uno de los 4 pacientes con 
SVIP tuvo ortodeoxia.

En cuanto a HTPP, la prevalencia en adultos con 
cirrosis es de 0,25% a 7,3% basado en series de 
autopsias (21,22) 2 a 5% de pacientes con enfermedad 
hepática severa en series clínicas (23) y 3,5% a 8,5% en 

pacientes candidatos a TH (21,24,25). El inicio de HTPP 
usualmente ocurre 4-7 años después del diagnóstico de 
HTP, pero esto puede ser variable. El pronóstico de HTPP 
sin intervención es pobre con una sobrevida media 
reportada en adultos de 15 meses y una supervivencia 
a 5 años del 10% (24). Los pocos estudios en población 
pediátrica confirman este comportamiento de la 
enfermedad, como lo reportado por Condino en su 
serie, donde 4 de 7 niños fallecieron dentro de los 2 
años del diagnóstico de HTPP (9).

En nuestra serie de 22 niños con HTP, en 9 de ellos 
se detectó regurgitación tricuspidea y de estos, en 2 
(9%) pacientes se detectó hipertensión porto pulmonar 
por ecocardiografía Doppler.

No existe un patrón histopatológico que la distinga 
de otras formas de hipertensión pulmonar y aún no está 
claro si los mecanismos de otros tipos de hipertensión 
pulmonar pueden causarla. Se han identificado 
alteraciones en la biología de la endotelina en pacientes 
con hipertensión pulmonar idiopática, cirrosis e HTP. 
Los pacientes con ascitis refractaria e HTPP tienen 
altos niveles de endotelina 1 (ET-1) arterial pulmonar 
comparados con pacientes sin HTPP (26).

Muchos pacientes con HTPP cursan asintomáticos 
y por este motivo se recomienda, en adultos, la 
evaluación de rutina con ecocardiografía Doppler 
en candidatos a trasplante hepático (27). En pacientes 
en que se encuentra la presión sistólica de la arteria 
pulmonar elevada, se recomienda la evaluación con 
cateterismo cardiaco derecho (27,28). La presencia de 
hipertensión sistémica, así como un fuerte componente 
pulmonar del segundo ruido cardiaco e hipertrofia o 
dilatación del ventrículo derecho son hallazgos clínicos 
asociados con HTPP en algunos adultos (1). En nuestra 
serie los dos pacientes con HTPP cursaron asintomáticos 
desde el punto de vista cardiorrespiratorio y no se 
evidenció hipertrofia del ventrículo derecho en el 
EKG, a diferencia la serie de Condino que reporta en 
7 pacientes pediátricos con HTPP, historia de síncope 
además de otros hallazgos como una alta frecuencia 
de arteria pulmonar prominente en la radiografía de 
tórax, hipertrofia del ventrículo derecho (HVD) en el 
EKG y soplo cardiaco al examen físico (9). Witworth por 
su parte, en su estudio de 33 niños con HTP estables, 
encontró que 3 de ellos tuvieron una historia de síncope, 
9 tuvieron soplo cardiaco, 5 tuvieron una arteria 
pulmonar prominente en la radiografía de tórax y uno 
tuvo HVD en el EKG, pero ninguno tuvo hipertensión 
pulmonar en la ecocardiografía Doppler (29). Esto 
quizás se pueda explicar por qué en estas series, a 
diferencia de nuestros pacientes, el diagnóstico de 
HTPP se confirmó con cateterismo cardiaco derecho, 
considerado hasta la actualidad como el gold estándar 
para el diagnóstico, ya que la ecocardiografía podría 
no detectar casos de hipertensión portopulmonar leves 
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y pueden sub estimar el grado de hipertensión arterial 
pulmonar (28).

Es interesante resaltar que en uno de los pacientes 
con HTPP se encontró además la presencia de SVIP en la 
ECO-C. Existen en la literatura hasta 7 casos publicados 
con la coexistencia de SHP e HTPP en los mismos 
pacientes adultos, con un rango de edad entre 31 a 
77 años. Todos los pacientes con SHP se presentaron 
con el hallazgo común de hipoxemia y en 5 de ellos se 
sospechó el desarrollo secuencial de ambas patologías, 
siendo primero diagnosticado el SHP y posteriormente 
la HTPP, con un rango de tiempo entre los dos 
diagnósticos entre 2 a 14 meses (30-35). Sin embargo, 
se ha publicado el caso de una paciente adulta con 
ambas patologías diagnosticadas simultáneamente (36). 
Aunque existen muchos factores que afectan la 
hemodinámica pulmonar en las enfermedades 
hepáticas, lo que podría explicar la coexistencia de 
SHP e HTPP es la teoría de las diferentes expresiones 
del receptor de ET-1. Actualmente se conoce que su 
actividad varia, según se una a los 2 diferentes tipos 
de receptores A y B. En HTPP, existe un incremento 
en la expresión del receptor tipo A de ET-1, lo que 
podría inducir vasoconstricción. Esto en combinación 
con una alteración en la hemodinámica eventualmente 
lleva a una remodelación de la vasculatura pulmonar e 
incremento en la resistencia vascular. Por el contrario, 
en modelos animales de SHP, se ha sugerido que existe 
un incremento en la expresión de los receptores tipo 
B de ET-1, los cuales al unirse a la ET-1 provoca un 
aumento de la actividad de la NO sintetasa endógena 
con la consiguiente producción incrementada de 
NO (37,38). Esto resulta en vasodilatación pulmonar, 
SVIP e hipoxemia, hallazgos característicos del SHP (39). 
Este efecto diferencial de los receptores de ET-1 A y B, 
proveen la base fisiopatológica para la coexistencia del 
SHP e HTPP.

En conclusión, podemos afirmar que, si bien es 
cierto que en nuestro estudio se encontró la presencia 
de Shunts vasculares intrapulmonares en el 18% de 
casos, tanto el síndrome hepatopulmonar como la 
hipertensión portopulmonar son entidades poco 
frecuentes en pacientes pediátricos con hipertensión 
portal, presentándose más frecuentemente en pacientes 
con enfermedad hepática avanzada.

La oximetría de pulso debería incluirse como un 
examen de rutina, dentro de la evaluación de todos 
los pacientes con Hipertensión Portal, para detectar la 
presencia de desaturación de O2 y/o ortodeoxia como 
manifestaciones de hipoxemia.

En pacientes con hipertensión portal y hallazgos 
clínicos sugestivos de complicaciones vasculares 
pulmonares asociadas, como la presencia de síncope 
y disnea, soplo cardiaco al examen físico e hipoxia u 

ortodeoxia en la oximetría de pulso, se debería completar 
el estudio diagnóstico con ecocardiografía Doppler y de 
contraste, electrocardiografía y radiografía de tórax.

En pacientes con hipertensión portal y aumento 
de la presión sistólica en la arteria pulmonar en la 
ecocardiografía Doppler, se debería realizar cateterismo 
cardiaco derecho para confirmar el diagnóstico de HTPP.
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