Cavernomatosis portal y colangiopatia portal. A propésito de un caso
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Resumen Portal cavernomatosis and portal cholangiopathy: a

Paciente masculino de 62 afios, con epigastralgia persistente irradiada
al hipocondrio derecho, se asocia hipertermia, coluria, ictericia y pérdida
de peso durante aproximadamente un mes. Acudié a centro asistencial
donde diagnosticaron colangitis aguda, se le realizo ultrasonido
abdominal que revel6 dilatacién de las vias biliares intrahepéticas. Se
realiza colangiopancreatografia retrégrada endoscopica para abordar la
obstruccion biliar, sin embargo, no fue exitosa. Se realiz6 un cepillado y
una biopsia de la region periampular, ambos negativos para malignidad.
Como alternativa, se colocé un catéter biliar transparieto-hepatico, el
cual se retira al mejorar sintomatologia. La evolucion del paciente fue
satisfactoria. El paciente fue referido para un ultrasonido endoscépico
con un diagnoéstico presuntivo de tumor periampular. El procedimiento
se realiza descartando malignidad y se describen varices esofagicas y
cavernomatosis de la porta. Es referido a hepatologia donde le realizan
una elastografia hepatica reportando: CAP 177 dB/m, hepatica 9.7 Kpa,
esplénica 90.7 kpa, siendo F3 con estos resultados se sugiere iniciar
tratamiento con Carvedilol. Se indica realizacién de TIPS el cual se
realiza con evolucion satisfactoria y reduccion de kpa esplénico a 19.7
Conclusiones: La Cavernomatosis portal es una entidad con pocos
casos reportados en la literatura. La portografia por RMN es
actualmente el método preferido para su diagnéstico. El uso de un TIPS
como terapia primaria para pacientes con colangiopatia portal
complicada es beneficioso en la mayoria de los casos.
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case report

Abstract

A 62-year-old male patient presented with persistent epigastric pain
radiating to the right hypochondrium, associated with hyperthermia,
choluria, jaundice, and weight loss over the course of approximately one
month. He visited a healthcare facility where he was diagnosed with
acute cholangitis. An abdominal ultrasound was performed, revealing
dilation of the intrahepatic bile ducts. Endoscopic retrograde
cholangiopancreatography was conducted to address biliary obstruction
but was unsuccessful. A brush cytology and biopsy of the periampullary
region were performed, both of which were negative for malignancy. As
an alternative, a transhepatic biliary catheter was placed, which was
removed once the symptoms improved. The patient's progress was
satisfactory. He was referred for endoscopic ultrasound with a
presumptive diagnosis of a periampullary tumor. The procedure was
completed, ruling out malignancy, and revealed esophageal varices and
portal cavernomatosis. He was then referred to hepatology, where
hepatic elastography was performed, showing a CAP of 177 dB/m,
hepatic stiffness of 9.7 kPa, and splenic stiffness of 90.7 kPa, consistent
with an F3 score. Based on these results, treatment with Carvedilol was
initiated. A transjugular intrahepatic portosystemic shunt (TIPS)
procedure was indicated and performed, with satisfactory results and a
reduction in splenic stiffness to 19.7 kPa. Conclusion: Portal
cavernomatosis is a rare condition with few reported cases in the
literature. MRI portography is currently the preferred diagnostic method.
The use of TIPS as a primary therapy for patients with complicated portal
cholangiopathy has been shown to be beneficial in most cases.
Keywords: Portal cavernomatosis, hepatic elastography, endoscopic
retrograde  cholangiopancreatography,  endoscopic  ultrasound,
transjugular intrahepatic portosystemic shunt.

Introduccioén

La colangiopatia portal (CP) es una patologia de origen
vascular con repercusion en la permeabilidad de las vias
biliares tanto intra como extrahepaticas. Su incidencia es
baja y diversas teorias sustentan su génesis, siendo dos de
las principales: la compresién extrinseca de las vias biliares
por los plexos venosos biliares reticulares, superficiales y
laterales y que resulta reversible posterior a la nivelacion de
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los gradientes de presién de la vena Portal y la isquemia de
las arteriolas y capilares biliares, lo cual es irreversible ante
el dafio cronico.?

Las opciones de tratamiento de la CP incluyen, tanto
procedimientos  endoscOpicos, como  percutaneos
vasculares y en dltima instancia, procedimientos
quirdrgicos.?

Presentamos el caso de un paciente con esta infrecuente
entidad, asociada al desarrollo de un cavernoma portal,
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cuyo tratamiento endoscopico y percutaneo endovascular
resulté efectivo.

Casos Clinicos

Paciente masculino de 62 afios, con antecedente de
colecistectomia laparoscopica tres afios previos, en
septiembre del afio 2022 refirié epigastralgia persistente,
irradiada a hipocondrio derecho, de aproximadamente 1
mes de evolucién, a la cual posteriormente se asocid
hipertermia, coluria, ictericia, astenia, hiporexia y pérdida de
peso no cuantificada. La cuenta blanca reportdé 16.400 x
mm3, neutrofilia del 83%, hemoglobina: 8,9 gr/dl y
hematocrito: 26%, bilirrubina total: 33,7 mg/dl, a predominio
de la directa, AST: 74 U/L, ALT: 89 U/L, FAL: 319 U/L, GGT:
255 U/L.

El ultrasonido abdominal y la resonancia magnética de
abdomen con efecto colangiografico demostraron ausencia
de sefial irregular, distal, de la via biliar principal y dilatacion
proximal a la misma. Con diagnéstico de colangitis aguda
moderada, secundaria a probable neoplasia de regién
periampular, se intentd el drenaje endoscOpico de vias
biliares y en vista de ser fallido, se coloco catéter biliar
transparieto-hepatico, externo derecho, y posterior a
mejoria clinica, se retird el catéter biliar percutaneo, se
realizé cepillado y biopsia endoscépica de la regién
periampular (ambos negativos para malignidad) y se coloco
protesis biliar metalica totalmente cubierta mas protesis
biliar plastica de anclaje dentro de esta Ultima (Figura 1). Su
evolucion fue satisfactoria.

Figura 1. Drenaje transparieto-hepatico

El paciente es referido para precisar la causa de la
obstruccion biliar en la consulta de se realiza ecosonograma
abdominal que concluye: higado con aerobilia, sin dilatacién
de VBI, venas suprahepaticas permeables, trombosis de
vena portal con red venosa colateral alrededor del stent,
pancreas hipoecoico con tractos ecogénicos.

© Revista Gen. Caracas, Venezuela - ISSN 2477-975X.

https://doi.org/10.61155/gen.v78i4.716

En un segundo tiempo se realiza ultrasonido endoscopico
(05/01/2023) se observan varices esofagicas (Figura 2) y
endoscopicamente se observa papila de Vater de aspecto
normal (Figura 3) y Cavernomatosis portal con varices
pericoledocianas e intracoledocianas y peripancreaticas
(Figuras 4, 5y 6) sin hallazgos sugestivos de malignidad.

Figura 2. Varices esofagicas
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Figura 3. Papila de Vater y porcion distal de prétesis
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Figura 4. Proétesis en colédoco
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Figuras 5y 6. Cavernomatosis portal
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Es referido a hepatologia donde evaltan y solicitan VHB,
VHC, A1AT, ferrocinética y autoinmunidad siendo negativos
y realizan elastografia hepética reportando: CAP 177 dB/m,
elastografia hepatica 9.7 Kpa, elastografia esplénica 90.7
kpa, siendo F3 con alto riesgo de varices esofagicas por lo
que se inicid tratamiento con Carvedilol 6.25 mg/dia.

Se realiz6 angiotomografia hepatica que concluye:
Hipertension portal cirrética: Cavernomatosis portal
complicado con varices esofagicas medianas +
Colangiopatia hipertensiva portal (isquemia vs compresion
por colaterales periportales).

El caso es discutido en reunién multidisciplinaria y mediante
consenso se decide referir a realizacion de TIPS el cual se
realiza el 27/05/2023 con evolucion satisfactoria (Figuras 7

y 8).

Figura 7. Pre TIPS
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Las protesis biliares permanecieron colocadas durante 13
meses, posteriormente se realiz6 retiro de las mismas ver
Figuras 9y 10 finalizando con colangiografia endoscopica
control posterior a su retiro (Figuras 11y 12).

A un afio de seguimiento del TIPS, muestra evolucion
satisfactoria, con examenes de laboratorio y ultrasonido
abdominal con Doppler para pesquisa de hepatocarcinoma,
elastografia esplénica control en 19.7 Kpa lo cual confirma
la permeabilidad del TIPS.
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Figura 9. Retiro de prétesis biliar metalica totalmente Figura 10. Colangiografia con sonda de balén posterior
cubierta con pinza de extraccion. Se detalla en el TIPS al retiro de la proétesis biliar metéalica

Figuras 11 y 12. Colangiografia Final
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Discusion

El término colangiopatia por cavernoma portal se refiere a
las anomalias del tracto biliar que acompafian a la
obstruccion de la vena porta extrahepatica (EHPVO) vy la
posterior transformacion cavernosa de la vena porta.
EHPVO es un trastorno vascular primario de la vena porta
en nifios y adultos que se manifiesta por una trombosis
prolongada de la vena porta principal.Casi todos los
pacientes con EHPVO tienen manifestaciones de
colangiopatia por cavernoma portal, como indentacién
extrinseca en el conducto biliar y estrechamiento leve del
conducto biliar, pero la mayoria son asintomaticos. Sin
embargo, puede provocar complicaciones graves, incluida
la colangitis biliar secundaria.*

Radiol6gicamente se observa un espectro de cambios en el
contexto de colangiopatia por cavernoma portal, que
incluyen indentacion extrinseca de los conductos biliares,
estenosis, engrosamiento de la pared de los conductos
biliares, angulacion y desplazamiento del conducto biliar
extrahepatico, colelitiasis, coledocolitiasis y hepatolitiasis?.
Los radiélogos deben ser conscientes de este trastorno para
poder realizar una evaluacion e interpretacion de imagenes
adecuadas, facilitar el tratamiento adecuado y distinguir esta
entidad de sus posibles imitaciones radioldgicas.®

Las anomalias en las pruebas de funcién hepatica son
comunes, pero siguen siendo inespecificas. Las
caracteristicas de las imagenes son fundamentales para el
diagnéstico.®

La fisiopatologia de la afectacién biliar secundaria a la
trombosis de la vena porta extrahepatica (EHPVO) sigue
siendo incierta. Después de la EHPVO, se desarrollan
colaterales compensatorias alrededor y dentro del conducto
biliar comun y la vesicula biliar, lo que resulta en varices
colédocianas. El crecimiento de las varices puede provocar
obstruccién biliar e ictericia.”

Las apariencias radiolégicas de los conductos biliares
pueden parecerse a las de una colangiopatia, en particular
a la colangitis esclerosante primaria. Se ha propuesto que
la obstruccién mecanica simple se debe a la red venosa
dilatada alrededor del tracto biliar, ya sea dentro o fuera de
los conductos biliares.”

Otra hipétesis sugiere que la lesion vascular en el momento
de la trombosis de la vena porta causa necrosis isquémica
de los conductos biliares y cambios colangiopaticos
subsiguientes, como la formacion de estenosis,
irregularidades luminales y colangiectasia.”

En el estudio actual, no hubo evidencia que respaldara la
hipétesis de lesion vascular, ni desde el punto de vista
radiolégico ni clinico. Es mas probable que la obstruccién
mecanica y la estasis biliar causadas por las varices
colédocianas proporcionen el medio propicio para la para la
aparicion colangitis. La colangitis crénica recurrente
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conduce a cambios colangiopaticos crénicos irreversibles
gue pueden parecerse a la colangitis esclerosante primaria
en las investigaciones radiologicas.”

Actualmente, técnicas no invasivas como la ultrasonografia,
tomografia computarizada, colangiopancreatografia por
resonancia e imagenes de resonancia magnética mejoradas
con contraste dinamico se estan utilizando para diagnosticar
este trastorno. S6lo unos pocos pacientes que presentan
sintomas de obstruccion biliar requieren drenaje que se
puede lograr mediante la colocacién de un stent
endoscopico, la descompresion del sistema venoso portal
generalmente a través de una derivacion lienorrenal, una via
directa dificil hepaticoyeyunostomia y rara vez un trasplante
de higado.?

La historia natural y el prondstico de estas alteraciones
biliares siguen siendo insuficientemente documentada. La
terapia no ha sido racionalizada debido a la falta de un
diagnostico definido.?

Para casos sospechosos del PCC, la ecografia debe
utilizarse como primera modalidad de imagenidad. Para
mapear anomalias biliares y vasculares, MRCP con la
portografia por RM es ahora el método preferido.2.

En pacientes con colangiopatia por cavernoma portal
(PCC), la apariencia y ubicacion de los canales colaterales
depende de la extension y ubicacion del trombo oclusivo en
el sistema venoso portomesentérico. Si el sistema venoso
portomesentérico esta ocluido cerca de la formacion de la
vena porta, la sangre tiende a fluir a través de canales
colaterales que forman varices dentro y alrededor del
colédoco. Aunque la ecografia endoscépica (USE) se
considera la modalidad de investigacion de eleccion para
evaluar la obstruccién del colédoco, su funcién en la
evaluaciéon de las vias colaterales dentro y alrededor del
colédoco esta mal definida.?

La USE identifica diferentes capas de la pared del conducto
biliar comin (CBD) y, en el PCC, cuando las varices estan
en estrecho contacto con estas diferentes capas o son parte
de ellas, puede establecer la relacion entre ellas. Por lo
tanto, la EUS parece ser la investigacion preferida para
rastrear el origen y el curso de las garantias en el PCC. El
estudio cuidadoso de las varices en la pared del colédoco
antes de la CPRE para detectar calculos en el conducto
biliar o estenosis biliares puede ayudar a planificar el
procedimiento y controlar las complicaciones previstas,
como la hemobilia.®

El tratamiento de la biliopatia portal debe dirigirse, en primer
lugar, a reducir la hipertension portal y, en segundo lugar, a
resolver la obstruccion biliar. Se puede considerar la
derivacion portosistémica (PSS) tanto quirdrgica como
radiologica. Suele requerir intervenciones multiples vy
combinadas tanto en el sistema vascular como en el biliar.
Se puede considerar el trasplante de higado en pacientes
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con cirrosis biliar secundaria, colangitis recurrente o control
fallido de la hipertension portal.*

El tratamiento médico con &cido ursodesoxicélico (AUDC)
tiene un papel limitado, incluso si algunos autores
informaron la resoluciéon o mejoria de los sintomas leves de
PB (principalmente dolor abdominal y colestasis bioquimica
sin evidencia de célculos) y la prevencién de la recurrencia
de la colangitis después del tratamiento con AUDC.*

La mayoria de los pacientes con CP y PB necesitan
multiples tratamientos durante su vida, destinados tanto a
descomprimir la circulacién portal como a resolver las
anomalias y sintomas biliares; So6lo unos pocos pacientes
tienen una resolucién completa del problema biliar y
vascular después de la primera intervencion, y se puede
observar con mayor frecuencia en la PSS realizada para PC
que comprime el conducto biliar. En la mayoria de los casos
se requiere un abordaje combinado (endoscopia y cirugia)
pero todavia no existe un consenso sobre el momento y la
prioridad de los tratamientos.*

Conclusion

La Cavernomatosis portal es una entidad con pocos casos
reportados en la literatura, esta se debe a una obstruccién
de la vena porta extrahepética con aparicion de circulacion
colateral. La mayoria de los pacientes estadn asintomaticos
y solo alrededor del 20% de ellos experimentan sintomas de
ictericia colestasica y esto requiere un manejo
multidisciplinario. Se ha recomendado el drenaje
endoscopico como método no quirdrgico para el tratamiento
de esta patologia.

La evidencia cientifica favorece la creacion de shunts
quirdrgicos con escasos reportes de derivaciones
intrahepaticas portosistémicas exitosas (TIPS). El shunt
intrahepatico portosistémico transyugular (TIPS) es una
alternativa atractiva y ha tenido éxito en algunos casos de
trombosis de la vena porta extrahepética. Este
procedimiento crea una comunicacion directa entre una
vena hepéatica y una rama de la vena porta, permitiendo que
parte del flujo portal evite el higado. EI TIPS controla
eficazmente la ascitis, previene el sangrado de varices
esoféagicas y promueve la recanalizacion de la vena porta.
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Para complementar la lectura de este articulo, le
recomendamos escuchar el episodio del Podcast Gen que
lleva el mismo titulo, disponible en el sitio web de la Revista
Gen. En este episodio, una de las autoras profundiza en los
temas tratados y reflexiona sobre las implicaciones y
aplicaciones de los hallazgos presentados.
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