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Colangiopatia hipertensiva portal por transformacion portal
cavernomatosa de origen no cirrética: a proposito de un caso
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RESUMEN

La colangiopatia portal hace referencia a anomalias colangiograficas que se producen en pacientes con cavernomatosis portal,
siendo progresiva, cursando con enfermedad biliar sintomatica y anomalias graves de las vias biliares. Y, representa una complicacion
infrecuente de la hipertension portal. Se describe el caso de un hombre de 53 afios, con historia de larga data de hipertensién portal no-
cirrética y cavernomatosis portal, quien present6 un episodio de enfermedad biliar obstructiva sintomatica, y en estudios se documentd
tejido fibrético de extension periportal ascendente con compresion extrinseca del colédoco distal y dilatacion de la via biliar extra
e intrahepética. Por lo que se procedi6é a colangiopancreatografia retrobgrada endoscopica, realizandose tratamiento paliativo, con
papilotomia pequefia y colocacién de endoprétesis biliar plastica, siendo exitoso por ausencia de complicaciones procedimentales,
y mejoria clinica y pardmetros bioquimicos. Finalmente, recibiendo de alta con indicacién de seguimiento prioritario para recambios
periddicos de endoprétesis biliares, y valoracién por hepatologia. La colangiopatia portal es una entidad rara que debe sospecharse
en sujetos con hipertension portal de origen no-cirrético, con hallazgos imagenolégicos de estenosis, angulaciones o dilataciones
segmentarias, su tratamiento debe ser individualizado, y la terapia endoscépica es de eleccion en enfermedad biliar sintomatica.
Palabras clave: Colestasis extrahepdtica; Hipertension portal; Sistema biliar; Ictericia obstructiva; Enfermedades de los conductos biliares
(fuente: DeCS Bireme).

ABSTRACT

Portal cholangiopathy refers to cholangiographic abnormalities occurring in patients with portal cavernomatosis, being progressive,
presenting with symptomatic biliary disease and severe biliary tract abnormalities. And, it represents an infrequent complication of
portal hypertension. We describe the case of a 53-year-old man with a long history of non-cirrhotic portal hypertension and portal
cavernomatosis, who presented an episode of symptomatic obstructive biliary disease, and studies documented fibrotic tissue of ascending
periportal extension with extrinsic compression of the distal common bile duct and dilatation of the extra and intrahepatic biliary
tract. Therefore, endoscopic retrograde cholangiopancreatography was performed, and palliative treatment with small papillotomy and
placement of a plastic biliary endoprosthesis was successful due to the absence of procedural complications, and clinical improvement
and biochemical parameters. Finally, the patient was discharged with indication of priority follow-up for periodic replacement of biliary
stents, and evaluation by hepatology. Portal cholangiopathy is a rare entity that should be suspected in subjects with portal hypertension
of non-cirrhotic origin, with imaging findings of stenosis, angulations or segmental dilatations, its treatment should be individualized,
and endoscopic therapy is of choice in symptomatic biliary disease.

Keywords: Cholestasis, extrahepatic; Hypertension, portal; Biliary tract; Jaundice, obstructive; Bile duct diseases (source: MeSH NLM).

INTRODUCCION dilatacién de los conductos biliares extra e intrahepaticos,

célculos biliares y varices coledocianas ®. Su fisiopatogenia
La colangiopatia hipertensiva portal (CHP) o biliopatia no estd completamente elucidada, se ha postulado
portal hace referencia a la aparicion de anomalias en  como principales factores la presion externa generada
cualquier parte de la pared del arbol biliar como resultado  por colaterales porto-portales dilatadas y/o presencia
de hipertension portal extrahepatica, e incluyen estenosis,  de estenosis isquémicas de la via biliar @2, y se asocia a
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trastornos de la coagulacion, inflamaciéon local, sepsis
intraabdominal, trastornos mieloproliferativos, hepatopatia
subyacente o tumores hepato-bilio-pancreaticos @. Su
primera descripcion fue por Sarin et al. en 1992 ©), y
representa una entidad rara con baja sospecha clinica .
En cuanto a sus manifestaciones clinicas, la mayoria son
asintomaticos (hasta el 95% casos) @y, la presentacién con
sintomas como ictericia, dolor abdominal y fiebre se han
asociado con edades mas avanzadas, mayor duraciéon de
la enfermedad, mayor frecuencia de colelitiasis y pruebas
de funcién hepatica anormales ©. Y, aun no hay consenso
en relacion al tratamiento médico més conveniente, por lo
que suele ser individualizado caso a caso “.

En el presente reporte de caso se ilustra un caso quien
curso con enfermedad biliar obstructiva sintomatica como
primera manifestacién clinica de CHP, y en estudios se
document6 compresidn extrinseca de via biliar por tejido
fibrético, con dilatacién via biliar intra y extra hepatica,
y se realiz6 tratamiento endoscépico efectivo mediante
colangiopancreatografia retrograda endoscépica (CPRE),
esfinterotomia y stent biliar, plantedndose recambios de
endoprétesis biliares de mod periédico como medida
paliativa.

REPORTE DE CASO

Se trata de un paciente masculino de 53 afios quien
consultd por cuadro clinico de 10 dias de evolucion de dolor
abdominal localizado en epigastrio, prurito generalizado,
fiebre, ictericia, acolia y coluria. Tiene como antecedentes
desde hace 5 afios trombosis portal con transformacion
portal cavernomatosa (TPC) e hipertensién portal
secundaria, sin trombofilia primaria o secundaria (Tabla 1).
Como complicacion presentd varices esofagicas grandes
con signos de riesgo de sangrado, con requerimiento
de ligadura endoscopica a repeticién. Al ingreso se
encontré con signos vitales normales y sin alteracién del
estado de conciencia. Al examen fisico se encontrd tinte
ictérico generalizado y dolor a la palpacion de epigastrio
e hipocondrio derecho con signo de Murphy negativo.
En sus estudios de ingreso se identificd injuria colestasica
aguda (Tabla 2) y la ecografia hepatobiliar mostr6 en
vesicula biliar dos imagenes hiperecogénicas de 6 y 7 mm
sin sombra acUstica, con via biliar intra y extrahepatica de

Tabla 1. Estudios realizados para hipercoagulabilidad.

Estudio Resultado
Mutacién JAK2 V617F Negativo
Anticoagulante lupico Negativo
Beta 2 Glicoproteina IgG Negativo
Beta 2 Glicoproteina IgM Negativo
Cardiolipinas 1gG Negativo
Cardiolipinas IgM Negativo
Citometria de flujo en sangre periférica Negativo

1gG: inmunoglobulina G; IgM: inmunoglobulina M.
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Tabla 2. Estudios de laboratorio realizados en su estancia hospitalaria.

Estudio Ingreso Control
Leucocitos 4650 /uL 5580 /uL
Hemoglobina 16,3 g/dL 15,5 g/dL
Hematocrito 49,4% 48,1%
Plaquetas 102000 uL 132000uL
PT 12,8 segundos 12,6 segundos
INR 1.09 1,08
PTT 31,3 segundos 30 segundos
Creatinina 0,83 g/dL 0,9 g/dL
Fosfatasa alcalina 466,1 U/L 118 UL
BUN 16,6 mg/dL

Potasio 3,86 mmol/L 4,1 mmol/L
PCR 7 mg/L 1,6 mg/L
Sodio 136,18 mmol/L 137 mmol/L
AST 110,81 UL 62,28 UL
ALT 279,27 UIL 155,64 U/L
Bilirubina directa 12,44 mg/dL 2%‘}3’{“
Bilirrubina indirecta 3,76 mg/dL 0,9 mg/dL
Bilirrubina total 16,2 mg/dL 3,4 mg/dL

LDH 167,3 UIL

Anticuerpos para hepatitis C No reactivo
Antigeno de superficie hepatitis B No reactivo
Anticuerpos IgM para hepatitis A No reactivo
Marcadores tumorales Negativos

ALT: alanina-aminotransferasa; AST: aspartato-aminotransferasa; BUN: ni-
trégeno ureico sanguineo. IgM: inmunoglobulina M; INR: indice internacio-
nal normalizado; LDH: lactato deshidrogenasa; PCR: proteina C-reactiva; PT:
tiempo de protrombina; PTT: tiempo parcial de tromboplastina.

curso y calibre normal. Estudio Doppler del eje espleno-
portal con hallazgos de cambios por TPC con mudltiples
colaterales a nivel del hilio hepatico, confluente espleno-
mesentérico y en vena mesentérica superior. Se realizd
colangiopancreatografia por resonancia magnética (CRM)

Figura 1. Imagen de colangioresonancia: tejido fibrotico de extension
periportal que comprime de forma extrinseca del colédoco con dilatacion de
via biliar intrahepatica y extrahepatica. Se observa estenosis colédoco medio
y distal (corchete azul). Dilatacion proximal del colédoco (flecha amarilla).
Conducto Wirsung en su llegada a la papila (flecha azul).
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Figura 2. Imagen de fluoroscopia. Se observa estenosis larga que compromete
colédoco medio y distal (flechas azules), con gran dilatacion via biliar
intrahepatica (flecha naranja).

que mostré presencia de tejido fibrético de extension peri-
portal ascendente (magma peri-portal) con compresion
extrinseca del colédoco distal, condicionando dilatacion
de via biliar extra e intrahepatica, secundario a TPC,
ademas de trombosis antigua de la vena esplénica (Figura
1). Se decidié realizar CPRE, en la que se evidencié via
biliar extrahepatica con estenosis, via biliar intrahepatica
dilatada (Figura 2). Se realiz6 esfinterotomia pequefia, con
colocacién de stent biliar plastico 7 French (Fr) x 10 cm, y se
observé drenaje de bilis oscura (Figura 3). No se presentaron
complicaciones luego del procedimiento. El paciente no
presentaba datos de cirrosis hepatica, se realizd estudio
de hipercoagulabilidad que resulté negativo (Tabla 2) y
finalmente fue diagnosticado de CHP idiopatica, y se inicid
tratamiento con acido ursodesoxicolico. Presenté adecuada
evolucién, con mejoria en parametros bioquimico (Tabla 2),
se dio egreso tras 7 dias de hospitalizacién, con indicacion
de seguimiento prioritario para recambios periédicos de
endoprotesis biliares, y valoracién por hepatologia.

DISCUSION

El principal reto diagndstico en un paciente con sospecha
de CHP es determinar que la TPC es la Unica causa de las
modificaciones del arbol biliar @, el intervalo de tiempo
promedio transcurrido entre el episodio de trombosis
portal y la manifestaciéon de sintomas relacionados con
la CHP es muy variable, con periodos que oscilan entre
42 y 118 meses © e inclusive, se han descrito casos con
periodos de latencia mayores a 10 afios ?. La primera
forma detectable de enfermedad comienza con elevacion
aislada de bilirrubina sérica y/o ictericia, la aparicién
de ictericia suele indicar presencia de obstruccién biliar
sutil de aparicién lenta o hemdlisis relacionada con
esplenomegalia. La presentacién con enfermedad biliar
sintomatica se ha asociado con anomalias colangiogréficas
avanzadas que incluyen ectasia de conductos; angulacion,
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Figura 3. Fluoroscopia con ubicacion de Stent biliar de 7 Frx 10 cm.

desplazamiento y estenosis de los conductos biliares
y hepaticos, y dilatacién aneurismatica del arbol biliar
intrahepatico ®. En el caso presentado se traté de un cuadro
con espectro avanzado de la enfermedad al tratarse de un
sujeto que cursd con enfermedad biliar sintomatica, en
quien ya se conocia acerca de la TPC como Unica causa de
las modificaciones del arbol biliar, con tiempo promedio
transcurrido entre el episodio de trombosis portal y la
manifestacion de sintomas relacionados con la CHP de 60
meses, y documentacion de anomalias colangiograficas
avanzadas con requerimiento de intervencionismo biliar.

El diagnéstico de esta entidad se basa en hallazgos
imagenologicos, el abordaje inicial comprende la
realizacion de ecografia de abdomen con estudio Doppler
del eje esplenoportal para deteccion de trombosis portal
y cavernomatosis, sin ser 6ptimo para estudio de via biliar
extrahepatica ©. Mientras que, la CRM sera el estudio con
mejor rendimiento diagnéstico, ya que permite confirmar
diagnéstico de trombosis portal y presencia de circulacion
venosa colateral, ademas de documentar el compromiso
de via biliar sea en forma de estenosis, angulaciones o
dilataciones segmentarias 9. Y, la CPRE, que si bien es
el gold standard para definir los cambios biliares de la
CHP, su principal utilidad sera con fines terapéuticos ®.
En cuanto a la eco-endoscopia, su rol en el diagndstico
de la biliopatia portal estd evolucionando, permitiendo
definir adecuadamente el cavernoma portal y su anatomia,
asi como de varices coledocianas y litiasis biliar. Estas
dos Ultimas son de especial interés en relacion a que
pueden aumentar el riesgo de hemobilia, representando
una complicacién rara asociada a CHP, como en el caso
descrito por Ledn-Brito et al. @Y. De modo mas reciente,
se ha propuesto el ultrasonido intraductal en el abordaje
estandar para pacientes con CHP para describir cambios
colangiogréaficos y guiar en decisiones terapéuticas 2.
En el presente caso se concluyé el diagnéstico tras los

Rev Gastroenterol Peru. 2023;43(4):373-7

375


https://doi.org/10.47892/rgp.2023.434.1547

376

Colangiopatia hipertensiva portal

hallazgos de la CRM y que se confirmaron por CPRE, y no
se pudo realizar eco-endoscopia por no disponibilidad.

En la CHP ocurren cambios irregulares murales en
colédoco, que ocurren principalmente por transmision
de presion venosa portal elevada al sistema venoso del
colédoco. El drenaje venoso del colédoco esta formado por
venas que ascienden por su trayecto, formando los plexos
venosos epicoledoquianos y paracoledoquianos, estos
ultimos, forman un plexo venoso delgado sobre el colédoco
y los conductos hepaticos, y esta en intimo contacto con
su superficie externa. Las venas paracoledocales discurren
paralelas al colédoco y estdn conectadas con las venas
gastricas, la vena pancreético-duodenal, la vena porta y
con el higado directamente. Por ello, la presiéon venosa
portal elevada puede transmitirse a este sistema venoso
y producir diferentes cambios billares asociados con CHP
@3, La informacién acerca cambios biliares documentados
en CHP aln es tema en evolucién, se cuentan con
los datos del estudio de Mi-Shin et al. ®¥ en el que se
evaluaron las caracteristicas por colangiorresonancia de
12 pacientes con biliopatia portal, en el que la mayoria
fueron asintomaticos, y solo el 14% con enfermedad
biliar sintomatica, se encontraron contornos irregulares
del colédoco en todos, estenosis con dilatacion ductal en
mitad y adelgazamiento de la pared en 5/12. En el caso
presentado se documentaron hallazgos de compresion
extrinseca de colédoco distal, con dilataciéon de via biliar
con estenosis, por lo que se aproximan a los descritos en la
literatura, pero sin tener un patrén caracteristico.

Actualmente no hay consenso acerca el tratamiento de
esta entidad, el abordaje terapéutico estara orientado de
acuerdo al mecanismo relacionado con la sintomatologia:
litiasis, estenosis o ambos @, y como tal, comprende
dos formas de manejo: la derivacién portosistémica y el
drenaje de via biliar. En presencia de ictericia obstructiva,
especialmente ante sospecha de colangitis y sepsis,
debe plantearse CPRE con esfinterotomia, extraccion de
calculos ante presencia de esto, y colocacion de protesis
con recambios periddicos de acuerdo a evolucion clinica y
analitica @19, En cuanto a consideraciones en el tratamiento
endoscépico, se debe mencionar que la esfinterotomia
debe ser de pequeiio tamafio por alto riesgo hemorragico
en relacién a la importante vascularizacion alrededor de
la papila, la insercién de endoprotesis previene el riesgo
de complicaciones infecciosas tempranas, y el manejo
exclusivamente endoscopico podria evitar procedimientos
quirdrgicos con potencial de hemorragia ®. Y de modo
mas reciente, a partir del estudio de El-Sherif et al. @9, se
encontro6 que las endoprotesis metélicas presentan mejores
resultados en comparacién a las plasticas, con mayores
periodos de tiempo libre de sintomas obstructivos, 7,5
(IQR, 4,75-18,25) vs. 4 (IQR, 3,5-7) meses respectivamente,
p=0,03. Ante la presencia de complicaciones hemorragicas
asociadas con la hipertension portal se puede proponer la
derivacion portosistémica como terapia eleccién @7, Y, ante
casos de enfermedad avanzada intratable endoscépica y
quirdrgicamente debe plantearse trasplante hepatico @17,
En el presente caso la obstruccion biliar fue causada por
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estenosis, procediéndose a CPRE con papilotomia pequefia,
y colocacion de endoprotesis plastica (por disponibilidad)
para recambios periddicos, sin presentar complicaciones
periprocedimentales, y, se remiti6 a valoracion por
hepatologia ante documentacién de enfermedad
avanzada, alto riesgo de recurrencia de enfermedad biliar
sintomaética y de compromiso hepatico avanzado.

En conclusién, la CHP es una entidad rara que se debe
sospechar en pacientes con historia de hipertension
portal de origen no cirrético, con caracteristicas
variables desde el punto de vista imagenoldgico. La
presentacion con enfermedad biliar sintomatica orienta
a presencia de enfermedad avanzada y grave con
anomalias colangiogréficas, cuyo método de diagndstico
de preferencia serd la CRM. Su tratamiento debe ser
individualizado, la terapia endoscépica con CPRE es de
elecciéon en enfermedad biliar sintomatica, permitiendo
dilatacién de conductos biliares, implante de endoproétesis
para facilitar drenaje y remocion de célculos.
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