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HISTORIA CLINICA

B

Mujer de 60 afios

Antecedentes patologicos: IRC de etiologia no
filiada.

Antecedentes quirtargicos: fibromas uterinos.

Internacion reciente en otro centro por Ascitis, se
realiza biopsia hepatica y se deriva para evaluacion
pre-trasplante hepatico con diagnostico de cirrosis
descompensada.



ESTUDIOS COMPLEMENTARIOS

TGO 25 u/l (5-34)
TGP 26 u/l (0-55)
FAL 379 u/l (44-147)
GGT 292 LIQUIDO ASCITICO:
PT:2.4
BT 0.5 mg/dl (0,31, P o
) ALB:15
ALBUMINA 3.5 g/dl (3,2-4,6) GASA 2.0 (>1.1)
TP 91 % (70-
0 (70-120) VEDA:
CREATININA 3.6 mg/dl (0,73-1,1) VARICES
ESOGAGICAS
NA 139 GRANDES (LEV)
PLAQUETAS 54.000 (150-450)




MARCADORES SEROLOGICOS Y VIROLOGIA

HBsAg NO REACTIVO
Anti-HBc NO REACTIVO
Anti-HBs NO REACTIVO
Anti-HCV NO REACTIVO

AUTOANTICUERPOS NEGATIVOS
CERULOPLASMINA 36
SAT. TRANSFERRINA 35%
FERRITINA 340




ECOGRAFIA'Y ECODOPPLER

Higado aumentado de tamafio, de ecorrespuesta
finamente heterogénea, bordes regulares.

Esplenomegalia severa.
Ascitis moderada.
Vasos permeables

Rifndn izquierdo: disminuido de tamaino, al menos
dos imagenes quisticas de aspecto displasico

VaN-



ESTUDIOS COMPLEMENTARIOS

TGO

25 u/l (5-34)

BT
ALBUMINA
TP

26 u/l (0-55)

379 u/l (44-147)

292 COLESTASIS CON
0.5 mg/dl (0,3-1,9) FUNCION HEPATICA
CONSERVADA

3.5 g/dl (3,2-4,6)

91 % (70-120)

CREATININA 3.6 mg/dl (0,73-1,1)
NA 139
PLAQUETAS 54.000 (150-450)




ESTUDIOS COMPLEMENTARIOS

TGO 25 u/l (5-34)
TGP 26 u/l (0-55)
FAL 379 u/l 44-147)
GGT 292

g/dl (0,3-1,9)

DIAGNOSTICO DE
CERTEZA DE
HIPERTENSION

LIQUIDO ASCITICO:

PT: 2.4
ALB:1.25
GASA:2(>1.1)

PORTAL y/dl (0,73-1,1)

139

PLAQUETAS 54.000 (150-450)

VEDA:
VARICES
ESOGAGICAS
GRANDES (LEV)




ECOGRAFIA'Y ECODOPPLER

Higado aumentado de tamafio, de ecorrespuesta
finamente heterogénea, bordes regulares.

Esplenomegalia severa.
Ascitis moderada.
Vasos permeables



Hipertension
Portal

(

e GASA>1.1
e PT > 2.5 mg/dl

Sin Hipertension
Portal

)
e« GASA > 1.1 .
e PT< 2.5 mg/dl L e PT<2.5mg/dl

e GASA<1.1
e PT > 2.5 mg/dl

* GASA<1.1

J




NO TODA HIPERTENSION PORTAL INTRAHEPATICA ES

CIRROSIS !

Clasificacion anatémica de HTP y GPVH

Posthepatica
« Budd Chiari: trombosis/malformaciones VSH, VCI

Pericarditis constrictiva
Insuficiencia cardiaca derecha
Insuficiencia tricuspidea severa

S Prehepédtica
; « Trombosis portal

Trombosis esplénica
Fistula A-V

Intrahepatica
* Presinusoidal —,-+
« Sinusoidal

Esquistosomiasis, CBP, fibrosis hepatica congénita,
granulomatosis, Ht Portal idiopatica, HNR, poliquistosis

\s

Cirrosis, amiloidosis, infiltracion, Sind obstruccion
sinusoidal, hepatitis aguda severa, hipervitaminosis A
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Clasificacion anatémica de HTP y GPVH

a
aciones VSH, VCI

* Budd Chiarts
« Pericarditis con
* Insuficienci

* Insuficienci

DESCARTADOS
PT<25Y
ECODOPPLER: VASOS
PERMEABLES
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PARA DIFERENCIAR ETIOLOGIA DE HIPERTENSION
PORTAL INTRAHEPATICA CONTAMOS CON AP

Estructura distorsionada por la
presencia de gruesos septos de fibrosis
pero sin nodulos



PARA DIFERENCIAR ETIOLOGIA DE HIPERTENSION
PORTAL INTRAHEPATICA CONTAMOS CON AP

Los septos contienen conductos
biliares dilatados con epitelio plano



PARA DIFERENCIAR ETIOLOGIA DE HIPERTENSION
PORTAL INTRAHEPATICA CONTAMOS CON AP

Trombos biliares en laluz de los conductos dilatados



FIBROSIS HEPATICA CONGENITA
Generalidades

Pertenece al grupo de las ciliopatias junto a la
enfermedad de Caroli y la Poliquistosis.

El compromiso hepatico se debe a la malformacion
de la placa ductal.

A las anormalidades del desarrollo hepato-biliares
suele asociarse degeneracion fibroquistica renal.

En la FHC se afectan los ductos de pequeiio calibre



FIBROSIS HEPATICA CONGENITA
Generalidades

Enfermedad autosémica recesiva

Comienza en general en la infancia, pero puede
diagnosticarse en edad adulta.

Fibrosis periportal, anormalidades de los ductos
biliares y el 50% casos trombosis portal con
cavernomatosis.

Insuficiencia renal progresiva, generalmente
asociada a enfermedad poliquistica renal.

Asociacion con colangiocarcinoma ( 5-10%)



FIBROSIS HEPATICA CONGENITA
Presentacion Clinica

Colestasis y
colangitis a
repeticion

Hipertension

portal

Latente



FIBROSIS HEPATICA CONGENITA
Diagndostico

Citopenias (Htp) , colestasis, IRC

0 Hepatoesplenomegalia, dilatacion de la VB, quistes (higadoy
LI rindn), trombosis portal (cavernomatosis)

Evaluacion de la via biliar. Dx dif. Con enfermedad de Caroli

Fibrosis periportal sin inflamacion. Dilatacion quistica de los
— conductos biliares. Colestasis. Hipoplasia de las ramas
ammm portales.



FIBROSIS HEPATICA CONGENITA
Tratamiento

* No existe un tratamiento especifico

* Tratar las complicaciones de la hipertension
portal

* Eventualmente en enfermedad avanzada:

dialisis y trasplante hepatico / hepatorrenal



FIBROSIS HEPATICA CONGENITA
Conclusiones

No toda Hipertension portal intrahepatica es Cirrosis
Sospechar Fibrosis hepatica congénita en pacientes
jovenes con HTP (principalmente varices esofagicas)
sin diagndstico claro de cirrosis (clinico-bioquimico-
imagenes).

Recordar la asociacion con poliquistosis renal o IRC
de causa no filiada.

El tratamiento por lo general es el de las

complicaciones de la HTP.



