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Hipertension Portal No-Cirrotica Idiopatica:
¢, Cuando pensaria y como diagnosticaria?
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180 ANES de HISToa:s Antigua Pere  Atn: Poce Conocida:

1889 - Sindrome de Banti
Banti G. Beitr Pathol Anat 1889
1934 - Hepatolienal Fibrosis
McMichael J. J Pathol Bacteriol 1934
1965 - Hepatoportal Esclerosis
Mikkelsen WP, et al. Ann Surg 1965
1967 - ldiopathic Portal Hypertension
Boyer JL, et al. Ann Intern Med 1967
1969 - Obliterative Portal Venopathy
Nayak NC, Ramalingaswami V. Arch Pathol 1969
2019 - Porto-Sinusoidal Vascular Disease
De Gottardi A, Lancet Gastroenterol Hepatol 2019
Vascular Liver Disease Interest Group (VALDIG Group)




Hiperension PealNO=CIioticas ClasificaciontAnatomica

Post-hepatica » Sindrome de Budd-Chiary

Pre-sinusoidal:

. Esquistosomiasis . Sarcoidosis

. Fibrosis hepatica congénita

. Hipertension Portal Idiopatica
Sinusoidal: Metotrexate

Post-sinusoidal:

. Sindrome de obstruccion sinusoidal (EVO)

‘Vntra_-hebéﬁca

Sharara Al, N Engl J Med 2001




HIPERENSIENIRona ING=ClHecaN A IOR AN CaF CONCERLO

Hipertension Portal en ausencia de cirrosis, trombosis portal y
obstruccién al flujo de salida hepéatico asociado a
“discretas” alteraciones en la biopsia (HNR-CSI-VPOQO)

\ 4

Multiples etiologias asociadas
Terminologia no uniforme
Trombosis portal es un evento frecuente en su evolucion
Similar cuadro histoldgico sin hipertension portal

“No disponemos de un test diagnostico ni de un
hallazgo histologico patognomonico”




olliandorSespechafHIpertension RPortal ldiepatica?,

= Alteraciones del hepatograma sin una etiologia demostrada

= Signos de hipertension portal

e En ausencia de otros parametros de disfuncion hepatica:
bilirrubina, protrombina, albumina, nutricion, desarrollo sexual

¢ Buena tolerancia al sangrado variceal: sin descompensacion (ascitis)
e Bajos valores de rigidez hepatica: ARFI-SW-TE

= Morfologia anormal en las imagenes (~ cirrosis) en ausencia de una

causas de enfermedad hepatica cronica

De Gottardi A, Lancet Gastroenterol Hepatol 2019
(VALDIG Group — Supported by EASL)




AlteracionesiBieguimicasrentar:= Pl

Biology Values Plgtl:fs\tgs %
’ -> <1 ULN 28 47
Alteraciones Bioquimicas % 1-2 ULN 23 39
2-10 ULN 7 12

‘ >10 ULNN 1 2
0 <1 ULN 24 44
78 ./6 Alkaline phosphatase (N =55) 1-2 ULN 23 42
— >2 N 8 14
("—46[59) -> <1 ULN 18 31
GGT 1-4 ULN 21 36
>4 N 20 34
<90,000/mm? 22 37
90-150,000/mm®* 1M 19
P > 150-350,000/mm® 20 34
>350,000/mm? 6 10
<50% 8 14
Prothrombin index -> 50-80% 33 56
30

Cazals-Hatem D, J Hepatol 2011




SIgNEs de HipenrtensiontRPortal entiar HRINVALDIG Group)

@ Clinicos Slgr!os
- ) ) Especificos
- Hemorragia variceal
- Ascitis Signos

] | No-Especificos
- Encefalopatia, disnea (SHP o HTPP) g

@ Bioquimicos
- Trombocitopenia (<150,000 mm?3)
@ Imagenes
- Véarices esofago-gastricas y/o ectépicas
- Colaterales porto-sistémicas (Eco-TC-RM)
- Esplenomegalia (=13 cm)




VianITEStaciones Clinicas alfPiagnostico

[ N 4 N\
Asintomaticos (n=40) Sintomaticos (n=29)
58% 42%
J G
- Trombocitopenia y esplenomegalia - Hemorragia digestiva
53% (n=37) 28% (n=19)
- Imadgenes anormales (Vérices E/G: n=16/3)
3% (n=2) - Ascitis / Edemas
- Enzimas hepéticas alteradas 17% (n=7/5)
3% (n=2) - Disnea
4% (n=3)
Siramolpiwat S, Hepatology 2014




Vs. Hipertension Portal Idiopatica

- Mayor edad: ~ 60 afnos

- Etiologia de la enfermedad
hepatica identificable

- Sangrado digestivo variceal que
deteriora la funciéon hepaticay se
asocia a complicaciones

- Parametros de funcion hepatica

alterados

- Individuos jovenes: ~ 40 ailos y
predominio en hombres

- Enfermedad crénica “sin
etiologia” identificada

- Larga historia de enfermedad
hepatica cronica y sangrados
digestivos “bien tolerados”

- Funcién hepatica preservada




Imagenes: Vs. Hipertension Portal Idiopatica

Similar Alteracion de la Morfologia Hepatica

Hernandez-Gea V, Hepatology 2018




IMmageness: Datos “Sugestives™ de HPl en la ECograiia

Dilatacion de la vena porta con hiperecogenicidad periportal (fibrosis)
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Bandas hiper/hipoecogénicas en la pared portal
Arora A, Br J Radiol 2015




IMAagEenEss: Datos “Sugestives™ de HPIl en la RESGnancia

Secuencia en T2
- Hiperintensidad periportal
(y esplenomegalia grosera mayor

gue en la cirrosis)

Arora A, Br J Radiol 2015




IMaogENESr: Datos “Sugestivos de HPl enla i€ Dinamica

Higado chico con g =» Trastornos de perfusion en
disminucién de la distancia Y-/ W laperiferia hepatica (~50%)
porta-suprahepatica ’

Dilataciones arteriales
anormales en la periferia

Arora A, Br J Radiol 2015 hilio hepatico




IMaogENESr: Datos “Sugestivos de HPl enla i€ Dinamica

Terminacion abrupta de las
ramas portales secundarias y
ausencia de ramas segmentarias

Colaterales venosas

iIntrahepéticas tortuosas

Arora A, Br J Radiol 2015




ElaSteg et HERAH Ca(FIRROSCan ) RESENECRVARVSHEIGSIS
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S > 20 kPa: Limite HTP-CS en cirrosis
+ | ¥ p< 0,001 - IPH Vs. Cirrhosis

\ IPH y NCPVT Cirrhosis
kPa= 84433 64422 40,9205 Seijo S, Dig Liver Dis 2012




ElastogaiiapoirAREIFAlta RIgIdEZ ESplenicay Cociente E/H

Rigidez por ARFI segun el érgano
Liver stiffness (m/sec) Spleen stiffness (m/sec) B/ lr'::: s
p =0.0022 p-.,Ml} p_..w H.’-P le,opéﬂca IPH n=17
%] p =0.0000015 “0.000014 . - -
(Ir—a 1% (oo Cimosis L& n=25
4- ‘ ]l s | II[ ] 4 | Hepatitis cronica CH n=20
3 4 + Controles normales NC n=20
%) ;
24 1| i
l I L 2 4 %‘ % =18 =
l 4 I l l : 1 L 1
0 i T 0 | T 0 i T
IPH LC | CH NC IPH LC| CH NC IPH LC| CH NC
1.56 2.44 | 1.81 1.13 3.88 3.18) 227 199 247 130 132 1.78
\_ J ~— - J
(median value) Furuichi Y, J Gastroenterol 2013




Vs. Hipertension Portal Idiopatica

Venografia Hepatica en Cirrosis
Oclusion venosa “ideal” o completa

~ Confirm location WHVP ‘ FHVP

HVPG = WHVP - FHVP

9 X 2 20
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Suk KT, Clin Mol Hepatol 2014

Venografia Hepatica en HPI
Comunicacion Veno-Venosa Suprahepatica

>50% en HPI

Seijo S, Dig Liver Dis 2012




HemodinamiatHepatiCa(HVRE) SIRPEN/SENECRVAFV ST CIOSIS

W
o
1

HVPG (mmHg)
3
|

p< 0,001 = IPH Vs. NCPVT
p< 0,001 = IPH Vs. Cirrhosis
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Componente
pre-sinusoidal

> 12 mmHg: Limite HTP-CS en cirrosis
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. PH NCPVT Cirrhosis
3,542 1743

HVPG (mmHg) » 743

Seijo S, Dig Liver Dis 2012




DIAGNOSHCONDIERENCIASHEINSHEEIOSIS

HP

- : : Baja
®
Rigidez Hepatica (Fibroscan®) (~8 kPa)
Cociente R-Esplénica/Hepatica Alto
Bajo

GPVH (~7 mmHQ)

Cirrosis

Alta
(~40 kPa)

Bajo
Alto
(~17 mmHQ)




Hipertension Portal No-cirrotica Ildiopatica

Signos clinicos/bioguimicos/imagenes de
Hipertension Portal

En ausencia de Cirrosis y de
Trombosis Portal o Suprahepatica

>

Sospecha = Imagenes-Elastografia-GPVH
Confirmacion = Biopsia Hepatica




