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Resumen
La biliopatia hipertensiva portal comprende las anomalias anatdémicas y funcionales del tracto biliar intra- y
extrahepatico, el conducto cistico y la vesicula biliar en pacientes con hipertension portal. EI compromiso
de la via biliar suele presentarse en obstruccion portal debido a transformacion cavernomatosa de la porta.
Presentamos un caso de un paciente joven, con historia reciente de hipertensién portal y cavernomatosis
de la porta, que present6 un episodio de hepatitis colestésica y en estudios se le documenté una imagen de
apariencia nodular con compresion extrinseca de la via biliar distal compatible con tumor-like cavernoma.
En este caso se realizo un tratamiento endoscdpico efectivo mediante colangiopancreatografia retrégrada
endoscopica (CPRE), esfinterotomia y stent biliar.
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Abstract
Portal hypertensive biliopathy comprises the anatomical and functional abnormalities of the intra- and extra-
hepatic biliary tract, cystic duct, and gallbladder in patients with portal hypertension. The compromise of the
bile duct usually occurs in portal obstruction due to the cavernous transformation of the portal vein (CTPV).
We present a case of a young patient with a recent history of portal hypertension and CTPV who presented
with an episode of cholestatic hepatitis. Studies documented an image of nodular appearance with extrinsic
compression of the distal bile duct compatible with a tumor-like cavernoma. Effective endoscopic treatment was
performed using endoscopic retrograde cholangiopancreatography (ERCP), sphincterotomy, and biliary stenting.

Keywords
Portal hypertension, extrahepatic cholestasis, bile duct diseases, portal cavernoma.

ticularmente al conducto biliar comdn®. Esta entidad se ha

denominado con distintos términos como biliopatia portal

La biliopatia hipertensiva portal comprende las anomalias
anatomicas y funcionales del tracto biliar intra- y extrahe-
pético, el conducto cistico y la vesicula biliar en pacientes
con hipertensién portal"). La alteracién de las vias biliares
ocurre mds frecuentemente en el contexto de obstruccién
de la vena porta extrahepatica (OVPEH) debido a la trans-
formacién cavernomatosa de la misma que comprime par-

(portal biliopathy), colangiopatia asociada a hipertension
portal (cholangiopathy associated with portal hypertension)
o colangiopatia asociada a cavernoma portal (portal caver-
noma-associated cholangiopathy); sin embargo, actualmente
el término mds aceptado es biliopatia hipertensiva portal
(portal hypertensive biliopathy)W. El compromiso de la via
biliar es secundario a compresién extrinseca por los plexos

© 2023 Asociacion Colombiana de Gastroenterologia 59


https://orcid.org/0000-0002-2490-8975
https://orcid.org/0000-0002-3108-0424

venosos paralelos que se expanden en un intento de des-
comprimir el bloqueo venoso generado por la trombosis
portal®. Los primeros casos reportados de la asociacién
entre OVPEH y colestasis se remontan a los afios 50, y
aun en la actualidad la casuistica no es muy extensa debido
a que los sintomas aparentes de esta enfermedad son muy
poco frecuentes (5%-15%)®.

CASO CLIiNICO

Se trata de un paciente masculino de 48 afios con antece-
dentes de trombosis portal con degeneracién cavernoma-
tosa de la porta e hipertensién portal que consulté al servi-
cio de urgencias por una semana de evolucidn con ictericia,
coluria, prurito generalizado asociado a astenia y adinamia.
El paciente tiene como antecedentes patolégicos desde
hace un afio una trombosis portal con degeneracién caver-
nomatosa e hipertensién portal secundaria sin trombofilia
primaria o secundaria. Ademads, tuvo como complicacién
una hemorragia gastrointestinal de origen varicoso mane-
jada mediante ligadura en el momento del diagnéstico ini-
cial. Al ingreso estaba en regulares condiciones generales
con signos vitales normales y sin alteracién del estado de
conciencia. En el examen fisico se encontré tinte ictérico
generalizado y el abdomen globoso por un abundante pani-
culo adiposo, sin dolor abdominal, ni visceromegalias. En
elingreso se le realizaron estudios de laboratorio (Tabla 1),
en los que se identifica una hiperbilirrubinemia a expensas
de bilirrubina directa y elevacion de transaminasas y prue-
bas de colestasis.

Por el sindrome de hepatitis colestdsica e historia de
trombosis portal cronica se solicité una tomografia axial
computarizada (TAC) de abdomen contrastado en la que
se identificaron signos de hepatopatia crénica con trombo-
sis cronica de la porta, con transformacién cavernomatosa,
multiples colaterales venosas y esplenomegalia (Figura 1),
ademds de dilatacion de la via biliar central con colédoco
de didmetro normal, por lo cual se complement6 con una
colangiorresonancia (CRM) para caracterizar la dilatacién
biliar central. En la CRM se report6 una trombosis aguda
de una de las colaterales en el hilio hepético, lo que generé
dilatacion central y un exceso de tejido blando de aparien-
cia nodular que restringe la difusién y produce un efecto
de masa en el colédoco distal, hallazgos interpretados
como tumor-like cavernoma (Figura 2). Se decidi6 reali-
zar una colangiopancreatografia retrégrada endoscopica
(CPRE) para derivar la via biliar e iniciar la anticoagulacién
con enoxaparina en dosis de 1 mg/kg cada 12 horas para
resolver la trombosis aguda. En la CPRE se evidencié un
colédoco proximal y medio de 6 mm de didmetro normal
y estenosis en el colédoco distal de apariencia extrinseca.
Se realizd una esfinterotomia limitada y colocacién de
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Tabla 1. Estudios de laboratorio durante la hospitalizacién en el HPTU

Estudio Ingreso Control
Hemoglobina 15,4 g/dL 13,2 g/dL
Hematocrito 45% 41%
Leucocitos 7400/mm? 5410/mm?
Plaquetas 147 000/mm® 144 000/mm?
Creatinina 1,09 g/dL 1,02 g/dL
Nitrdgeno ureico 9 mg/dL
AST 177 UL 29 UL
ALT 325 UIL 34 UL
Bilirrubina total 6,54 mg/dL 1,07 mg/dL
Bilirrubina directa 3,72 mg/dL 0,57 mg/dL
Fosfatasa alcalina 406 U/L 128 UIL
GGT 403 U/L 67 U/L
Cloro 103 mmol/L
Potasio 4,19 mmol/L
Sodio 135 mmol/L
Calcio 9,4 mg/dL
Albimina 4,3 g/dL
INR 1,1
PCR 2,64 mg/dL
Anticuerpos para hepatitis C No reactivo
gntigeno de superficie para hepatitis ~ No reactivo
Anticuerpos IgM para hepatitis A No reactivo
Marcadores tumorales Negativos

ALT: alanina-aminotransferasa; AST: aspartato-aminotransferasa;

GGT: gamma-glutamil transferasa; IgM: inmunoglobulina M; INR:
indice internacional normalizado; PCR: proteina C-reactiva. Elaborada
por los autores.

stent plastico de 10 French (Fr) x 7 centimetros (cm), y se
observé el drenaje de abundante bilis oscura (Figura 3).
El paciente no present6 complicaciones luego del procedi-
miento y tuvo una buena evolucién clinica, por lo que se
decidié dar alta médica con manejo analgésico, anticoagu-
lacién con heparinas de bajo peso molecular (HBPM) y
4cido ursodesoxicélico (UDCA).
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Figura 1. A. TAC de abdomen contrastado con hallazgos de hepatopatia crénica y multiples colaterales venosas. B. Hallazgos de hepatopatia
(nodularidad de 16bulos hepéticos) y esplenomegalia. Fuente: archivo de los autores.

Figura 2. Estenosis en el colédoco distal, con imagen de compresion extrinseca. Fuente: archivo de los autores.

Asistié a control ambulatorio por hepatologia un mes
después de la hospitalizacion sin ictericia, coluria o acolia.
Relaté tener un leve dolor abdominal ocasionalmente. La
exploracién fisica no tuvo hallazgos relevantes a excep-
cion de esplenomegalia palpable a 4 cm de la reja costal
izquierda. Los paraclinicos de control fueron normales.

DISCUSION

En relacién con la biliopatia portal, en la década de los
noventa se encontré que entre el 80% y el 100% de los

pacientes con OVPEH tienen una biliopatia hipertensiva
portal (BHP) asociada, aunque la gran mayoria de pacien-
tes son asintomaticos®”). Esto ocurre més frecuentemente
en pacientes con OVPEH secundaria a cirrosis hepética o
hipertensién portal idiopatica’. En cuanto a la epidemio-
logfa local, Suédrez y colaboradores reportaron la primera
experiencia de un centro colombiano y el enfoque y trata-
miento de los casos®.

La BHP comparte su etiologia con la hipertension portal
incluida la cirrosis hepatica, neoplasias, coagulopatias, tras-
tornos mieloproliferativos o fibrosis hepatica congénita®®.
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Figura 3. Imdgenes de CPRE. A. Disminucién del didmetro del colédoco distal con apariencia que impresiona por compresién extrinseca. B.
Colocacion de stent biliar plastico, con evidente eliminacion del medio de contraste de la via biliar. Fuente: archivo de los autores.

La patogenia de la BHP no estd completamente esclarecida;
sin embargo, estd bien descrito que los plexos venosos de los
conductos biliares y la vesicula biliar juegan un rol impor-
tante en cuanto al desarrollo de la obstruccién biliar™. La
hipertensién portal conduce al enlentecimiento del flujo
sanguineo portal con el consecuente aumento del riesgo de
trombosis de la vena porta, la cual ocasiona la derivacién
del flujo sanguineo a través de colaterales portosistémicas®.
Estas venas colaterales forman un patrén vascular denso y un
estroma fibroso en la regién peripancredtica a lo largo de la
vena porta ocluida, llamado cavernoma portal, con el fin de
proporcionar una ruta alternativa al flujo sanguineo alrede-
dor del segmento trombosado de la vena porta®.

La descripcién inicial de los cambios biliares observados
en pacientes con cavernoma portal se realizé enla CPRE, en
su mayorifa en individuos con manifestaciones biliares'”.
Estas descripciones fueron replicadas y ampliadas con la
mayor utilizacién de la CRM V. Este fue un cambio de gran
interés para el diagndstico de la entidad, ya que esta ultima
es mas reproducible y tiene menos riesgos en relaciéon con
la CPRE. Entre los hallazgos anormales se encuentran las
estenosis extrahepdticas, dilatacion biliar intrahepdtica,
irregularidad de calibre, ectasia ductal, hendiduras, despla-
zamiento y angulaciones ductales""?. En la actualidad, hay
una nomenclatura estandarizada propuesta por el grupo de
trabajo de la Indian Association for the Study of the Liver
(INASL) (Tabla 2)112) El caso descrito corresponde a
compresiones extrinsecas/indentaciones (Figura 3), que
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se resolvié de forma exitosa mediante CPRE y colocacién
de stent biliar.

Idealmente, la estrategia de tratamiento estd orientada
por el mecanismo que genera la sintomatologfa: célculos,
estenosis 0 ambos'?. Hay dos opciones principales dispo-
nibles para el cavernoma portal sintomatico: aclaramiento/
drenaje biliar y derivacién portosistémica. El abordaje
endoscdpico comprende la esfinterotomia con extraccién
del célculo biliar en casos donde esté presente, dilatacién
de estenosis con o sin insercién de stent y drenaje biliar. El
tratamiento de la obstruccién biliar por cavernoma portal
sigue siendo controvertido debido a la rareza de esta enti-
dad. Para Dumortier y colaboradores, el manejo endoscé-
pico mediante CPRE podria ser el primer paso, ya que es
una forma eficaz para confirmar rdpidamente el diagndstico
y evaluar la permeabilidad del colédoco!’?). La insercién de
una endoproétesis después de la esfinterotomia y la extrac-
cién de célculos biliares permite el drenaje de la via biliar
y previene el riesgo de complicaciones infecciosas tempra-
nas("*19), Es probable que la esfinterotomia sola sea insufi-
ciente, por los datos observados por Perlemuter y colabo-
radores!®, en los que se presentd colangitis recurrente y
muerte asociada a colangitis en dos de tres casos de esta
serie. El manejo exclusivamente endoscopico podria evitar
procedimientos quirurgicos con potencial hemorrégico. La
derivacién portosistémica se propone generalmente como
tratamiento para las complicaciones hemorragicas asocia-
das con la hipertensién portal'?).
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Tabla 2. Hallazgos biliares correspondientes a colangiopatia asociada a cavernoma portal

Hallazgos imagenolégicos Descripcion/concepto

Compresiones extrinsecas/ Impresiones suaves con contorno nodular. La indentacién es mas de un cuarto del ancho del conducto biliar.

indentaciones
Impresiones superficiales

Contorno ductal irregular

Las impresiones pueden ser multiples
Impresiones suaves no contiguas en el conducto biliar, menos de un cuarto del diametro del conducto

Contorno irregular y ondulado fino de las paredes del conducto biliar debido a hendiduras superficiales

contiguas, menos de un cuarto del diametro del conducto

Estenosis

Disminucion de la luz ductal, en referencia a un segmento del conducto “aguas abajo”. Los segmentos

del conducto biliar estrechos deben ofrecer cierta resistencia al balon de extraccion y deben producir una
cintura. Las estenosis se pueden dividir en leves a moderadas o graves dependiendo de si el segmento
estenotico es > o < dos tercios del diametro del segmento normal adyacente

Dilatacion “aguas arriba”

La dilatacion proximal puede clasificarse de manera similar como “leve a moderada” o “grave”,

dependiendo de si el segmento dilatado tiene entre 1,5-2 y > 2 de didmetro del conducto normal adyacente,

respectivamente
Angulacion del ducto biliar

Ectasia ductal

Modificada de la referencia'?.

CONCLUSION

La biliopatia hipertensiva portal es una condicién rara que
debe sospecharse siempre en pacientes con antecedentes
de hipertension portal que desarrollen ictericia. Esta enti-
dad tiene mdltiples patrones imagenolégicos que depen-
den del compromiso y de la ubicacidn del territorio venoso
comprometido. El diagnodstico de eleccién en la actualidad
se hace mediante colangiorresonancia y la CPRE mediante
esfinterotomia y colocacién de stent podria ser el método
terapéutico de eleccion en pacientes sintomaticos.
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