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SINTESIS
Esta investigacion constituye un estudio cuasi-experimental del tipo intervencién en servicios
de salud, llevada a cabo con el objetivo de disefiar un protocolo para el diagnostico y
tratamiento de la Hipertension Portal (HTP) pre-hepatica pediatrica en Cuba realizada desde
2004 a 2009. Para describir las particularidades de la HTP en nifios y en Cuba asi como de las
modalidades de diagndstico y tratamiento de esta enfermedad para la edad pediatrica, se aplicd
el método histdrico y a partir de un analisis tedrico se confeccion6 una nueva tipologia de los
pacientes pediatricos cubanos con HTP pre-hepéatica y un protocolo de medidas para su
diagndstico y tratamiento; mediante la aplicacion del método Delphi, de sondeo de expertos,
se sometid el protocolo propuesto al criterio de las autoridades cientificas de la especialidad,
lo cual demostrd consenso y aprobacién por parte de los expertos. La tipologia y el protocolo
obtenidos fueron aplicados en nifios del territorio oriental del pais, atendidos en el servicio de
cirugia del hospital pediatrico “Octavio de la Concepcion” de Holguin y demostraron ser
efectivos al lograr que un mayor numero de pacientes fuera atendido, a una edad
significativamente méas temprana y con un cuadro clinico correspondiente a las etapas iniciales
de la historia natural de esta afeccién. Se demostrd la necesidad de trabajar en equipos
interdisciplinarios que garanticen la atencidn integral y sistematica a estos pacientes y de
incluir a esta enfermedad entre las afecciones cronicas de la infancia contempladas entre las

lineas priorizadas del sistema de salud cubano.
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INTRODUCCION

La Hipertension Portal (en lo adelante HTP) en los nifios es una entidad particularmente
desafiante. Esta afeccion constituye un problema de salud en la poblacion infantil, debido a la
elevada morbilidad y mortalidad con que se presenta en la practica clinica cotidiana,
fundamentalmente por su complicacién mas temible, el sangrado digestivo alto (en lo adelante
SDA).

Pocas condiciones generan mayor ansiedad en médicos y familiares que un episodio de
sangrado digestivo masivo en un paciente pequefio y las varices esofagicas sangrantes
secundarias a HTP constituyen una de las cinco causas mas frecuentes de SDA de gran
magnitud en los nifios’.

Tanto en nifios como en adultos, la enfermedad suele ser consecuencia de una afeccion
hepética subyacente (HTP hepatica) y cirrosis®®. Sin embargo en la poblacion pediatrica la
forma pre-hepatica ocurre con notable frecuencia, siendo casi exclusiva de esta edad”.

La situacion de la HTP pre-hepatica en edad pediatrica en Cuba es actualmente alarmante. El
namero de pacientes ha aumentado considerablemente en las Gltimas décadas, a consecuencia
del uso, necesario pero indiscriminado, del cateterismo umbilical en los servicios de cuidados
intensivos neonatales, un método que si bien brinda acceso facil y rapido al sistema vascular
del recién nacido y proporciona una via de gran utilidad en la reposicion de volumen, sangre,
medicamentos o alimentacién parenteral, también puede producir trombosis portal* (en lo
adelante TP). Muchos de los pacientes cateterizados sobreviven al evento de gravedad
enfrentado en este periodo. Esto es debido esencialmente, al refinamiento y desarrollo
alcanzado en materia de cuidados intensivos neonatales en el pais, el cual exhibe altas tasas de

supervivencia en afecciones graves del recién nacido, tanto medicas como quirdrgicas.



Sin embargo, como secuela del uso de este procedimiento puede producirse lesion portal
trombotica y en una parte de los cateterizados, HTP pre-hepética a consecuencia de la
obstruccién de la vena porta. El riesgo conocido de desarrollar TP después de un cateterismo
umbilical es variable, los reportes indican entre un 1 a un 67% >°"%. Esta gran variacion en la
incidencia, encontrada en diferentes investigaciones, radica en la naturaleza de las mismas
sean prospectivas o retrospectivas, el método diagndstico utilizado para detectar el trombo y la
frecuencia de los examenes de seguimiento. Entre las variables implicadas en la produccion
del trombo se encuentran las dependientes del catéter como su tamafio, ubicacion y la duracion
de su uso, y las relacionadas con el paciente como el bajo peso al nacer, los estados de bajo
flujo, hipercoagulabilidad e hipoxia, asociados®.

La alta incidencia de cateterismo umbilical en Cuba ha sido reportada ya en otras
investigaciones®. Estudios aislados, realizados en el centro y oriente del pais, refieren una alta
frecuencia del antecedente de cateterismo umbilical en pacientes con HTP pre-hepética.
Valdés Landaburo™ en una serie de 32 pacientes, en Villa Clara, encontré que el 95,7% de los
casos tenia el antecedente de cateterismo y dos series previas al presente estudio, de Lopez
Mas6 y colaboradores™ y Manzano Suéarez y colaboradores'? en Holguin, reportan un 70 y
94,2% de dicho antecedente, respectivamente. Sin embargo, no existen estudios previos
controlados que describan la incidencia nacional de TP post-cateterismo en esta poblacion de
riesgo en Cuba, aunque se estima que la misma sea alta pues la mayor parte de los nifios con
HTP tienen una causa pre-hepatica trombdtica con marcado predominio del antecedente
mencionado.

A consecuencia de ello la relacion entre las causas pre-hepaticas y hepéticas de la HTP en

nifios se muestra invertida con relacion a la situacion internacional en la que las afecciones



hepéaticas con cirrosis, como la atresia de vias biliares y otras enfermedades de origen
congénito o metabolico no corregibles en periodos tempranos de la vida, constituyen la
etiologia predominante® 2314,

En otra situacion estan otros paises de menos desarrollo, donde se estima que la etiologia pre-
hepatica sea alrededor del 40% con predominio de la trombosis post-cateterismo y la onfalitis
neonatal, pero como se conoce, las tasas de mortalidad infantil son altas, y muchos de estos
pacientes no sobreviven para desarrollar la enfermedad. De ahi que Cuba, a pesar de ser un
pais en vias de desarrollo sin un exagerado avance tecnoldgico pero con un alto nivel de
atencién perinatal, al lograr una tasa de mortalidad infantil muy baja, y tener un empleo
excesivo del cateterismo umbilical tenga una elevada incidencia de TP por esta causa. Esto
plantea un problema de salud a resolver y constituye objeto de una investigacién en curso™.

La elevada incidencia de TP post-cateterismo ha generado a su vez una elevacion considerable
del nimero de pacientes pediatricos con HTP pre-hepatica. En el oriente del pais, al igual que
en otras regiones, se ha registrado en los ultimos 15 afios un aumento de la morbilidad y
mortalidad por esta afeccion en los nifios™.

El aumento del nimero de casos se ha acompafiado ademas de falta de uniformidad en la
atencién a los mismos. Al tratarse de una enfermedad con disimiles formas de presentacion,
tanto aguda como crénica, los pacientes pueden ser atendidos por diferentes especialidades
como pediatria o gastroenterologia si se presentara anemia o esplenomegalia, 0 cirugia en caso
de SDA agudo, ademas de recibir seguimiento, entre episodios de crisis, por el médico de
familia.

De ahi que no se hayan utilizado criterios uniformes para definir la modalidad de tratamiento a

emplear, sea esta farmacoldgica, endoscépica, quirtrgica o combinada, y se estén utilizando



opciones terapéuticas diferentes en dependencia de la especialidad que esté a cargo y el
arsenal terapéutico de que esta disponga.

Tampoco ha habido consenso respecto al momento apropiado para cambiar o afiadir alguna de
estas modalidades, las cuales varian considerablemente de una regién a otra e incluso, dentro
de un mismo centro asistencial.

Las medidas terapéuticas no han estado protocolizadas ni regidas por guias metodoldgicas que
tengan en cuenta las tendencias actuales, con un franco predominio de modalidades paliativas
como el tratamiento farmacoldgico y el esclerosante, que tratan a largo plazo las
consecuencias y no la causa de la enfermedad; o sea medidas dirigidas a minimizar los efectos
clinicos de las consecuencias desfavorables de la obstruccién portal como las varices
esofagicas, la ascitis o el hiperesplenismo, principales focos de morbilidad en estos pacientes,
pero no a tratar la obstruccion portal en si, que es la verdadera causa del fenémeno.

En el caso de aplicarse el tratamiento quirtrgico ha existido un predominio de modalidades no
derivativas, menos usadas internacionalmente por su caracter paliativo dado que no solucionan
tampoco la obstruccion de forma directa sino que yugulan el sangrado periférico por varices y
desvascularizan o extirpan el area afectada sin solucionar tampoco el problema de la
obstruccion portal.

Tampoco se han tenido en cuenta nuevas modalidades técnicas del tipo derivativas de
indudable mejor prondstico clinico y fisiologico.

Ante esta situacion, a partir del afio 2002 en respuesta al alza de la morbilidad y mortalidad
por esta afeccion y enmarcado en el inicio del movimiento de talleres de Buenas Practicas en
Cirugia Pediatrica, es confeccionado, por la autora y el tutor de este trabajo, un primer

protocolo para el diagnéstico y tratamiento de la HTP pre-hepatica en el nifio. EI mismo
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incluy6 una extensa revision bibliografica sobre el tema y una propuesta metodoldgica para
unificar los criterios de diagnostico y establecer los principales pilares del tratamiento
aplicables en el medio. Este protocolo fue discutido y aprobado como Guia de Buenas
Practicas (en lo adelante GBP) para el diagnostico y tratamiento de la HTP pre-hepatica en el
nifio por el grupo nacional de cirugia pediatrica en el afio 2004 *°.

Sin embargo la adhesion a esta guia no se logré uniformemente en los servicios quirirgicos
pediatricos del pais. Ello se debidé fundamentalmente a la divergencia de criterios, la influencia
notable de tendencias y paradigmas internacionales cambiantes, asi como a la aplicacién de
estrategias territoriales en dependencia del arsenal terapéutico de que se dispone en las
distintas regiones del pais.

Este hecho motivd a la implementacion de un nuevo grupo de medidas para la atencién
integral a estos pacientes, las cuales se comenzaron a aplicar de forma piloto, a principios de
2004 en el hospital pediatrico de Holguin como centro de atencién regional a pacientes con
HTP pre-hepética en el territorio oriental.

Un diagnostico inicial realizado con la finalidad de caracterizar el estado de la poblacién a

estudiar evidencid las siguientes insuficiencias:

v Organizativas: La falta de un programa de salud que incluyera a estos pacientes como
cronicos y permitiera trazar las estrategias para la atencion médica.
v De la atencion médica:
- La existencia de una gran cantidad de casos disgregados y no controlados, atendidos
fundamentalmente en los servicios de urgencias durante el SDA agudo o de forma

ambulatoria por médicos de diferentes especialidades.
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- La falta de integracion entre las especialidades relacionadas con la enfermedad y la
inexistencia de grupos de trabajo multidisciplinario.

- La falta de uniformidad para definir la modalidad de diagndstico y tratamiento a
emplear y el momento apropiado para cambiar o afiadir alguna de las modalidades
existentes.

- El predominio de modalidades conservadoras y no actualizadas de tratamiento
quirdrgico.

- La falta de rigor y sistematicidad en el seguimiento de los pacientes tratados.

v Del conocimiento cientifico sobre la enfermedad:

- Una visién reduccionista de la severidad de la afeccion.

- Lafalta de una clasificacion adecuada de estos pacientes.

- La existencia de falsos paradigmas en el diagndstico y tratamiento de la enfermedad

en la infancia.

Sobre la base de las insuficiencias detectadas en la atencion que se brinda a los pacientes
pediatricos con HTP pre-hepatica, comenzé a llevarse a cabo la presente investigacion en la
que se identifico el siguiente problema cientifico: los pacientes pediatricos con HTP pre-
hepatica en Cuba no son atendidos uniformemente ni reciben las modalidades de diagnéstico y
tratamiento adecuadas. Constituyo el objeto de la investigacion la HTP pre-hepética en edad
pediatrica en Cuba y su campo el diagnostico y tratamiento de la misma, proponiéndose como
objetivo general obtener un protocolo de diagndstico y tratamiento para ofrecer una atencion
integral a los pacientes con HTP pre-hepatica en edad pediatrica en Cuba.

Para dar respuesta al problema cientifico se planted la siguiente hipétesis: Un protocolo que

establezca los criterios para el diagnéstico y el tratamiento de los nifios con HTP pre-hepatica,
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elaborado teniendo en cuenta la mayor evidencia cientifica y observaciones de expertos,
permitira mejorar el estado de salud de los pacientes afectados.

El tema investigado pertenece a las lineas de investigacion en materia de salud materno-
infantil y enfermedades crénicas no transmisibles contempladas en las estrategias y programas
priorizados del Ministerio de Salud Publica, lo que justifica una profundizacién en el mismo y
su respectiva argumentacion tedrica.

Para desarrollar la investigacion se definieron las siguientes tareas:

1. Realizar un analisis historico-16gico para describir la historia natural y desarrollo de la
HTP pre-hepética en la edad pediatrica y sus particularidades en Cuba, asi como la
evolucidn y tendencias historicas de las modalidades de diagndstico y tratamiento.

2. Evaluar la conveniencia de diseflar una tipologia que tome en cuenta las
particularidades clinicas y etioldgicas de la enfermedad en Cuba y permita una mayor
individualizacién y efectividad de las acciones médicas.

3. Disefar y fundamentar un protocolo o estrategia médica para realizar el diagnostico y
tratamiento en cada grupo previamente establecido y hacerlo segin los argumentos
tedricos mas actuales.

4. Validar la tipologia y el protocolo mediante su aplicacion en pacientes del territorio
oriental tratados en el servicio de cirugia pediatrica de Holguin.

En la investigacion se emplearon los siguientes métodos:

Historico: para determinar la evolucion natural de la HTP en los nifios y de las tendencias
historicas de su diagnéstico y tratamiento.

Logico: al enfrentar el estudio de la HTP pre-hepatica desde un punto de vista l6gico y causal.
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Enfoque de sistemas: para abordar la enfermedad de forma sistémica en los nifios, entendiendo
el fendmeno obstructivo portal de forma holistica, en su repercusidn sobre todo el organismo y
en la elaboracion de los presupuestos tedricos para desarrollar la estrategia de tratamiento.
Criterio de expertos: en la valoracion y busqueda de consenso sobre el procedimiento
empleado.

Métodos estadisticos: Los de la estadistica descriptiva para la recopilacion, presentacion e
interpretacion de los resultados.

Como resultado de la investigacion se lograron entre los principales aportes tedricos la
identificacion de las particularidades etiol6gicas de la HTP pre-hepética pediatrica en Cuba y
su relacion con el empleo del cateterismo umbilical, el disefio de una tipologia para la
clasificacion de los pacientes afectados y una nueva concepcion tedrica para el enfrentamiento
médico a la enfermedad en los nifios del pais, de lo cual no existen antecedentes.

El aporte practico estd dado en la confeccion, sobre las bases tedricas, de un protocolo para
la atencion a la enfermedad, que contempla la identificacién de los pacientes de riesgo y la
aplicacion de medidas especificas para cada tipo de pacientes. Este protocolo, convertido en
una guia de buenas précticas, podra ser utilizado en los servicios de cirugia pediatrica del pais
como un instrumento para la practica clinica en HTP, pues ha sido elaborado segin la mayor
evidencia cientifica actual y las particularidades de esta afeccion en los nifios cubanos.
Significacion practica: El uso de este protocolo permitira enfrentar de manera uniforme la
atencion a la HTP pre-hepética, con un impacto asistencial relevante, al permitir al médico de
asistencia clasificar a cada paciente y aplicar el diagndstico y la terapéutica ideal. Tendra
ademas un impacto social dado que la aplicacion de mejores y mas efectivas opciones de

tratamiento implicara una mejoria en la calidad de vida de estos pacientes por disminucion de
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los episodios de SDA, del niumero de hospitalizaciones y de las limitaciones fisicas y
psicoldgicas inherentes al caracter crénico e incapacitante de la enfermedad. Tendrd ademas
un impacto econdmico positivo al optimizar los recursos necesarios para aplicar las
modalidades de diagndstico y tratamiento.

La novedad cientifica de la investigacion esta dada en lograr una nueva concepcion teorica
para enfrentar la HTP pre-hepética en los nifios teniendo en cuenta las particularidades del
medio. El considerar la evolucion natural e histdrica de la enfermedad en la edad pediétrica,
asi como la influencia de las tendencias internacionales respecto a su diagnéstico y
tratamiento, constituye un enfoque novedoso que llena un vacio existente en el conocimiento
cientifico sobre esta afeccidn en la edad pediétrica.

El aporte de una nueva tipologia constituye también una novedad cientifica al ofrecer una
nueva forma de agrupar y tratar a estos pacientes que implica la posibilidad de individualizar
las medidas terapéuticas y utilizar las mejores posibilidades técnicas y cientificas disponibles.
Validacién préctica:

Como parte de la validacion practica del protocolo disefiado se evaltan los resultados
obtenidos a partir de su aplicacion en pacientes del territorio oriental cubano, atendidos a
partir de 2004 en el servicio de cirugia pediatrica de Holguin con el objetivo de comprobar su
efectividad y dar continuidad a la investigacion cientifica de esta enfermedad.

La tesis esta estructurada en introduccion, tres capitulos, conclusiones, recomendaciones,
bibliografia y anexos. En el primer capitulo se presenta un andlisis histérico-l6gico de HTP
portal pre-hepética y su tratamiento en los nifios asi como de sus particularidades en Cuba, lo
que permite establecer una nueva tipologia de estos pacientes. El sequndo capitulo contiene un

andlisis de los argumentos teoricos utilizados para la elaboracién del protocolo, asi como su
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disefio y sometimiento a criterio de expertos mediante la utilizacion del método Delphi. El
tercer capitulo contiene la validacion practica del protocolo propuesto mediante su aplicacion
en el servicio de cirugia pediatrica de Holguin, en pacientes de la region oriental del pais. La
I6gica investigativa que se siguio para desarrollar la presente investigacion se puede consultar
en el anexo 1.

Los resultados parciales de esta investigacion han sido presentados en el 2% Congreso Cubano
de Cirugia Pediatrica, 2005, el 2 Congreso Internacional de Cirugia Pediétrica, en La
Habana, Cuba 2006, en el Congreso Mexicano de Pediatria en el 2006, en el Congreso
Mundial de Cirugia Pediatrica, Argentina 2007, en el 2% Congreso Iberoamericano de Cirugia
Pediatrica en Sao Paolo Brasil, 2007, en un ciclo de conferencias impartido a la sociedad de
cirujanos pediatricos de Bolivia en el 2007, en opcién al premio anual de salud en el 2007 y
como tesis de maestria de la autora en el 2008. Han sido publicados en la revista médica
electrénica “MediSur” de Cienfuegos, en la revista COMED de Ciencias Médicas de Holguin
y en la revista electrénica “Ciencias Holguin” en el 2008. El trabajo ha sido admitido por la
Asociacion Iberoamericana de cirugia pediatrica como protocolo de tratamiento para la HTP

pre-hepética en nifios desde el 2008.
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CAPITULO |
ANALISIS HISTORICO-LOGICO DE LA HIPERTENSION PORTAL PRE-

HEPATICA PEDIATRICA
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CAPITULO 1. ANALISIS HISTORICO-LOGICO DE LA HTP PRE-HEPATICA
PEDIATRICA.

En el presente capitulo se analizan las bases tedricas que sustentan la investigacion, al
examinar la historia natural y desarrollo de la HTP pre-hepatica pediatrica y sus
particularidades en la poblacion infantil cubana, asi como las principales tendencias historicas
y el estado actual de los métodos de diagndstico y las modalidades de tratamiento de la
enfermedad.

OBJETIVO

Realizar un analisis historico-l6gico de la HTP pre-hepatica en la edad pediatrica y aplicarlo
con un enfoque sistémico a las tendencias de su diagnostico y tratamiento.

METODICA

Se revisaron los argumentos tedricos sobre la HTP pre-hepética pediatrica, particularmente sus
caracteristicas en la poblacién cubana, asi como las tendencias, evolucion y estado actual del
diagndstico y tratamiento de esta enfermedad en los nifios. Para ello se aplicaron los métodos
historico y l6gico y se utilizd un enfoque sistémico.

1.1 Analisis historico-l6gico de la HTP pre-hepatica.

El principio del historicismo plantea la necesidad de estudiar los objetos en el proceso de su
desarrollo, en el cual aparecen nuevas cualidades y relaciones, de donde se deduce que al
investigar es pertinente atenerse a un enfoque histérico-16gico concreto teniendo en cuenta la

evolucidn del objeto de estudio en el tiempo y desde un punto de vista légico y causal.
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La validez de estos métodos estd determinada por la unidad de lo historico y lo l6gico en el
proceso de la investigacion cientifica, uno de los principios de la teoria del conocimiento que
tiene gran valor préctico.

El enfrentamiento a la HTP debe ser basado en el conocimiento profundo de su historia
natural. Esta afeccidén es una complicacion practicamente inevitable de la TP y la cirrosis con
progresion ineludible de la enfermedad hacia el dafio hepatico y una gran influencia en el resto
de los sistemas del organismo®’.

El conocimiento sobre la HTP ha ido atravesando distintas etapas en intima relacion con la
evolucion de las modalidades de diagnostico y tratamiento, segun las mismas han ido
surgiendo y desarrollandose y ello ha tenido un impacto notable sobre la historia natural de la
enfermedad vy las estrategias para su tratamiento.

Las principales variaciones ocurridas en el campo de la etiologia y la fisiopatologia de la
enfermedad, las modalidades de diagndstico y tratamiento de la misma y su papel en la manera
de enfrentar esta afeccion de forma particular en los nifios, con un enfoque histérico-16gico y

sistémico, se analizan a continuacion.

1.1.1 Caracteristicas etioldgicas y clinicas de la HTP en los nifios. Particularidades en la
poblacién pediatrica cubana.

La etiologia de la HTP pediatrica es considerada heterogénea. Las causas se dividen en
hepaticas, pre-hepaticas y post-hepaticas. Debido a la naturaleza previamente intratable de las
enfermedades hepéticas terminales en los nifios, la mayoria de las series iniciales sobre HTP
reportaron la obstruccidon venosa portal pre-hepatica mas que las enfermedades hepéticas

intrinsecas, como causa mas frecuente a esta edad.
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Sin embargo durante las Gltimas décadas, el conocimiento del espectro clinico de las
afecciones que producen HTP y sus consecuencias, ha hecho evolucionar muchos conceptos
sobre esta entidad. Actualmente se considera que las causas hepaticas representan mas del
50% de la etiologia en los nifios, dadas por afecciones como la atresia de vias biliares o

trastornos metabdlicos que involucran al higado®****,

Las causas post-hepaticas son menos frecuentes y constituyen un grupo de afecciones cuyo
punto en comun es la obstruccion del flujo venoso portal debido a la oclusion de las venas
supra-hepaticas, la cual puede ser secundaria a valvulas, diafragmas, trombosis 0 compresién
extrinseca de estos vasos y son conocidas como sindrome de Budd y Chiari*'.

Las causas pre-hepaticas representan entre un 25 a 40%, alrededor de un tercio de ellas son
ocasionadas por trombosis venosa portal con transformacion cavernomatosa’'®'. La
trombosis portal es un trastorno poco habitual que fue descrito por primera vez por Balfour y
Stewart en el siglo XI1X*°; normalmente es diagnosticada en la infancia y su etiologia es
heterogenea®’. Con frecuencia tiene su origen en la flebitis secundaria a canalizacién umbilical
u onfalitis neonatal, aunque también puede ocurrir tras cirugia abdominal, peritonitis o

deshidratacion®*®

. Recientemente han sido descubiertos factores de riesgo trombdtico en
estados de hipercoagulabilidad como las enfermedades mieloproliferativas y defectos
genéticos protrombdticos”, entre ellos alteraciones trombofilicas hereditarias tales como
mutacion del factor V de Leiden, mutacién G20210A del gen de la protrombina, déficit de
proteina C, de proteina S y de antitrombina ATT3%%%.

La forma idiopatica es una condicion poco frecuente que afecta tanto a nifios como a

adultos®®*?°, Menos frecuente es la TP post-trasplante que puede ocurrir tanto con injertos

reducidos como de gran tamafio y es méas corriente en los nifios pequefios con hipoplasia de la
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vena porta®®?’.

Se ha reportado también después de esplenectomia y colecistectomia
laparoscépicas®. En general se reconoce de forma cada vez mas importante la combinacién de
factores locales y sistémicos en su desarrollo®.

Trombosis portal secundaria a cateterismo umbilical: En la vida fetal la vena umbilical
izquierda transporta la sangre desde la placenta hasta el higado y establece comunicacion
intrahepética con el conducto hepatocardiaco, derecho derivado de la vena onfalomesentérica
derecha la cual da lugar a la vena porta. Con las modificaciones circulatorias postnatales, los

vasos del cordén umbilical se obliteran de forma funcional no anatémica®®=°

lo que hace
posible el uso de la via umbilical en el periodo post-natal precoz para acceso venoso. La
colocacion de un catéter por esta via brinda una entrada facil y rapida, a través de un vaso de
gran calibre, al sistema circulatorio de pacientes que requieren procedimientos de urgencia
como en caso de reanimacion neonatal, exanguineo-transfusion o la reposicion de importantes
volimenes de liquidos®.

Sin embargo la colocacion de un catéter venoso en la luz de la vena umbilical, rama directa de
la vena porta, resulta en lesién endotelial quimica o mecanica y trombosis de la pared de este
vaso®*,

Esto ocurre cuando el catéter permanece en el fluido relativamente lento del sistema venoso
portal, contrario a lo que ocurriria si la punta del catéter se colocara en el atrio derecho o en la
vena cava inferior, que son vasos mas grandes con un flujo de sangre més rapido®.

Se reporta por algunos autores un riesgo bajo de trombosis venosa portal por cateterismo si la

33,34

colocacion del catéter es adecuada® " con tasas altas de resolucion espontanea del trombo sin

tratamiento®®, pero se reconoce que la asociacion del cateterismo a factores como el dafio
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endotelial ocasionado por mala técnica o infeccion local, la infusion de soluciones
hiperténicas y la duracion prolongada del proceder produce TP 22333,

El diagnostico en el periodo neonatal ocurre incidentalmente en examenes ultrasonogréficos,
pues la sintomatologia suele ser minima®=. En Cuba y otros paises en desarrollo, este
cateterismo, como via de acceso venoso rapido en recién nacidos en estado critico, se ha
practicado de forma rutinaria en las Gltimas décadas, y ello ha generado una alta incidencia de
TP.

Ademas de la trombosis, las causas congeénitas representan un 25% entre ellas se encuentran
las valvulas o diafragmas de la vena porta, estenosis, hipoplasia o agenesia de la misma y en
un porciento menor la obstruccién tumoral extrinseca®**.

Otras causas de HTP pre-hepatica:

Trombosis de la vena esplénica. En 1883, Guido Banti describié un complejo sintomatico de

causa desconocida, consistente en esplenomegalia de gran proporcion, endoflebitis de la vena
esplénica, "anemia esplénica" y cirrosis hepatica. Posteriormente se identifico a la cirrosis
como la causa mas frecuente de este sindrome y se sefialaron otras como la bilharziasis y
trombosis de las venas porta y esplénica. Se reconocié entonces, como Sindrome de Banti, la
presencia de esplenomegalia gigante congestiva, hiperesplenismo, ascitis y otras
manifestaciones de HTP asi como alteraciones de factores de la coagulacion si coexistiese un
grado importante de hepatopatia asociada®’. En 1924 Frugoni describe la esplenomegalia
tromboflebitica primitiva o pileflebitis esplénica, como un cuadro de tromboflebitis limitada a
la vena esplénica con gran similitud a la Enfermedad de Banti y los Sindromes de Banti

anteriormente descritos>e.
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Fistulas arteriovenosas. Las fistulas entre la arteria hepatica o esplénica y la vena porta, ya

sean traumaticas, congénitas 0 aneurismaticas son también causa de HTP pre-hepética por
aumento del flujo sanguineo. Con menor frecuencia esto puede ocurrir por grandes

esplenomegalias en enfermedades hematoldgicas™.

En resumen, las causas de HTP pediatrica son multiples. Las hepaticas son las méas frecuentes
en los paises desarrollados, no asi en el resto de los paises donde las pre-hepaticas ocupan el
primer lugar dado el uso del cateterismo umbilical y la alta frecuencia de infecciones

umbilicales.
Particularidades etioldgicas en Cuba. Definicion de paciente de riesgo.

En la poblacién pediatrica cubana la etiologia pre-hepatica de la HTP secundaria a TP post-
cateterismo muestra un franco predominio sobre las causas hepaticas®®***?. Este hecho
parece estar en relacion clinica y epidemiolégica con el uso excesivo del cateterismo umbilical
en el periodo neonatal y ha producido una inversion de la relacion entre las causas pre-

hepaticas y hepaticas de la HTP.

Una fuerte tradicion en la utilizacion de este cateterismo prevalece en los servicios de
cuidados intensivos neonatales del pais. Es bien conocido que en este nivel de atencion médica
es prioritario emplear medidas para preservar la vida de pacientes muy graves entre las que se

encuentra la cateterizacion de la vena umbilical.

A pesar de las recomendaciones para el uso limitado de este cateterismo, el caracter dindmico
de los cuidados neonatales ha traido como resultado un incremento en su uso, si bien hay que
reconocer que bajo las recomendaciones del grupo nacional de cirugia pediatrica, el

departamento nacional de atencion materno-infantil ha comenzado a instaurar medidas para
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sustituir en lo posible esta via 0 promover un uso mas racional de la misma, entre las que se
encuentran la adquisicién de catéter centrales o periféricos no umbilicales y el entrenamiento

del personal medico implicado.

No obstante la implementacion de las medidas antes mencionadas, una poblacion infantil ya
cateterizada, de cuantia no despreciable en el territorio* e inferimos que también en todo el
pais, requerird en los préximos afios un seguimiento especifico para el diagndstico oportuno de

la HTP en caso de obstruccion portal como consecuencia de este cateterismo.

Corresponde por ello al sistema de salud encontrar las herramientas para enfrentar este hecho.
El reconocimiento de que existe esta poblacion de riesgo, teniendo en cuenta estas
particularidades etioldgicas antes analizadas, aporta un nuevo concepto en HTP pediatrica que
describe el riesgo epidemioldgico de padecer la enfermedad. Este hecho es revelado por
primera vez en la presente investigacion bajo una nueva categoria denominada paciente de
riesgo cuyo establecimiento como grupo, constituye la piedra angular del diagnéstico precoz

de la enfermedad.

Formas de presentacion. Indudablemente las hemorragias digestivas altas debidas a ruptura
de varices esdfago-gastricas y gastritis erosivas constituyen la forma de presentacion mas
frecuente en los nifios y a la vez el reto mas dificil y peligroso para médicos y pacientes.

La hemorragia digestiva que se presenta en un nifio previamente sano, particularmente si tiene
antecedentes de infeccion intrabdominal o cateterismo umbilical sugiere HTP por trombosis
de la vena porta®.

El SDA por su magnitud suele ser la complicacién mas severa y poner en peligro la vida del

paciente, también puede presentarse a forma de episodios leves causando anemia 0 melena. La
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ruptura de varices esofagicas o gastricas es la causa mas frecuente del mismo pero en un 30 %
de los casos es originado por causas ajenas a las varices como la gastropatia portal y las
Glceras post-escleroterapia®’.

La presencia de estigmas de cirrosis (ictero, ascitis, arafias vasculares y hepato-
esplenomegalia) indican con mayor probabilidad enfermedad hepéatica subyacente como
causa®>.

También puede presentarse esplenomegalia asintomatica, hiperesplenismo o retardo del
crecimiento®. Ascitis y malabsorcién no son infrecuentes y las varices rectales pueden estar
presentes hasta en un 30% de los casos'’.

Cuando se presenta en la forma pre-hepatica, la enfermedad en los nifios suele tener
manifestaciones clinicas mas sutiles y un curso presumiblemente benigno con respecto a la
forma hepética o post-hepética dada la conservacion de las funciones del higado, con mejor
tolerancia al sangrado aun ante episodios de gran magnitud, escaso deterioro hemodinamico y
ausencia de signos de cirrosis con periodos entre sangrados de aparente buena salud.

1.1.2 Evolucion natural y consecuencias fisiopatoldgicas de la obstruccion portal pre-
hepatica en la edad pediétrica.

La HTP es el sindrome clinico caracterizado por el aumento de los valores de presién en el
sistema de drenaje venoso del aparato digestivo o sistema portal, un circuito de baja presién
que proporciona el 75% del flujo sanguineo hepatico y aporta al higado oxigeno, hormonas y
nutrientes®.

Desde el punto de vista fisiopatoldgico, este aumento puede deberse al incremento del flujo
sanguineo, de la resistencia al mismo o a la combinacion de ambos factores que provoque la

elevacion de la presion por encima de 10 a 12 milimetros de mercurio®.
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Pero no es la hipertensién en si, sino sus consecuencias fisiopatoldgicas las que representan un
peligro para la vida. El efecto neto de un flujo esplacnico aumentado, o del aumento de la
resistencia, es el desarrollo de canales alternativos para la descompresion del circuito portal, o
sea la formacion de conexiones diafragmaticas, periumbilicales, espleno-renales, gonadales,
peri-rectales y gastro-esofagicas.

En presencia de obstruccion al libre flujo de la sangre portal por el higado estas conexiones
entre el sistema porta y el de la vena cava inferior se hipertrofian y dilatan dando lugar a la
llamada circulacion colateral o sistema porto-colateral, cuyo funcionamiento tiene
consecuencias clinicas desfavorables al abolir por una parte la descontaminacion hepatica de
la sangre proveniente del intestino y sus glandulas, y producir por otra, dilataciones varicosas
expuestas a la erosion del tubo digestivo como es el caso de las varices esofagicas y rectales.
Otros efectos clinicos desfavorables son la esplenomegalia y el hiperesplenismo asi como la
disfuncién pulmonar, cerebral, renal y cardiovascular, provocados por el paso de humerosos
metabolitos a la circulacion mayor, los cuales ponen en peligro la vida y hacen de la
obstruccién portal a cualquier nivel una condicion de profunda repercusion esplacnica y
sistémica®®.

A pesar de que la obstruccion portal pre-hepatica es reconocida desde hace siglos y de lo
habitual de su presentacion en la practica médica pediatrica, los mas trascendentales avances
en su interpretacion fisiopatoldgica han ocurrido en los dltimos 15 afios, a merced de un
desarrollo tecnologico vertiginoso que ha influido notablemente en la manera de diagnosticar
y tratar la enfermedad y ha permitido una comprensién mas racional de sus causas.

Una vez reconocida la instauracion de la HTP como sindrome (esplenomegalia, anemia,

leucopenia, trombocitopenia, ascitis y accesos de hemorragia gastrointestinal), el principal
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paso de avance sera reconocer que las modificaciones fisicas y hemodinamicas descritas no
ocurren exactamente en el sitio de obstruccion sino en el territorio que abarca la circulacion
esplacnica, la cual es drenada por el sistema portal, con repercusion desfavorable en su
funcionamiento®.

Este concepto explica la aparicién de manifestaciones locales y sistémicas como la circulacién
colateral, congestion visceral y redistribucién cardiovascular, esplenomegalia e
hiperesplenismo, ascitis, encefalopatia porto-sistémica, hipertension porto-pulmonar,
gastropatia y biliopatia portal hipertensiva, que originan numerosos eventos de traduccion
clinica y prondstico desfavorables, en contraposicion a las premisas inicialmente planteadas
sobre la focalizacion del fendmeno obstructivo al circuito portal pre-hepatico, sin repercusion
sistémica ni lesion hepatica, tal como se analizara a continuacion.

- Circulacion colateral. Las rutas colaterales patolégicas més frecuentes incluyen los plexos
periesofagicos en su unidon con la vena &cigos originando las vérices esofagicas, la
permeabilizacion de la circulacion fetal, los plexos del territorio hemorroidal superior y los
plexos retroduodenales y retroperitoneales mesentérico-lumbares o de Retzius*’. En el tubo
digestivo los sitios mé&s comunes de aparicion de la misma con significado patolégico son el
esofago distal y el fondo gastrico. Ocasionalmente, el desarrollo de varices hemorroidales
puede ser una complicacion. Raramente, se desarrollan varices en otros lugares como la regién
duodenal®, yeyunal o célica.

No obstante, la circulacion colateral puede aparecer en cualquier territorio, anastomosando el
sistema porta con el sistema cava. Esto trae como consecuencia el paso de sangre portal a la

circulacion general, contribuyendo a la aparicion de otras complicaciones como la
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encefalopatia porto-sistémica, la hipertension porto-pulmonar y el compromiso de la
inmunidad celular con aumento de las infecciones*.

La ruptura de las dilataciones varicosas en cada sector origina episodios de hemorragia
digestiva. La sangre en el tubo digestivo se metaboliza y las bacterias de la flora intestinal
normal producen amonio, el cual es absorbido y pasa al sistema general a través de la
circulacion colateral, llegando al cerebro sin atravesar el higado donde deberia eliminarse su
accion deletérea; la resultante serd una encefalopatia toxica, que de no controlarse a tiempo
puede provocar coma hepatico. Se ha demostrado que en estadios avanzados, hasta el 90 % del
flujo portal puede circular a través del sistema de colaterales*.

Aungue el volumen de sangre que llevan estas colaterales es a veces muy elevado esto nunca
logra aliviar la hipertension, debido a que el estimulo para el desarrollo de estas colaterales es

la hipertensidn en si.

Vérices esofagicas. Fauvel es el primero en reportar la ruptura de una varice esofagica en 1831
en un alcohdlico de 30 afios que sufre una gran hematemesis y muere*. Las varices
esofagicas, manifestacion mas frecuente de circulacion colateral, tienen una tendencia a
aumentar de tamafio con el consiguiente peligro de romperse y sangrar. La rotura tiene lugar
con mayor frecuencia en el esofago distal, al ser alli las varices més superficiales y de menor
soporte tisular*>*°.

En el momento del diagndstico, se encuentran presentes en el 50% de los casos, con tendencia
a aumentar anualmente entre un 10 a 20%. La incidencia anual de hemorragia depende de su
tamafio, siendo de un 20 a 30% en caso de varices grandes y de un 10 a 15% si son pequerias.

Aproximadamente el 70% de los episodios de SDA en los enfermos con HTP son secundarios

a la rotura de varices esofagicas. Ademas, de no tomarse ninguna medida, la hemorragia
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recurrird en un 70% de los pacientes en el afio que sigue al primer episodio hemorragico, con
una mayor incidencia en las primeras seis semanas y una mortalidad cercana al 30 %*.
Durante siglos, la hemorragia gastrointestinal ha sido reconocida como la principal causa de
morbilidad y mortalidad en pacientes con afecciones de la circulacion portal. Sin embargo, un
mejor entendimiento de la fisiopatologia de la HTP y la hemorragia variceal ha ocurrido en las
ultimas tres décadas. Ello ha significado un avance notable en las medidas para la prevencion
y tratamiento de HTP sangrante, que generalmente ha sido tratada por el gastroenter6logo,
como ocurre en Cuba, pero que necesita de un enfoque mas integral y a la vez individualizado
de cada paciente*’ .

- Congestion esplacnica y redistribucion cardiovascular. El desarrollo de extensas
comunicaciones entre la circulacion portal y sistémica en teoria deberia permitir una caida de
la presion portal o su regulacién a otro nivel. Sin embargo, esto no sucede y el flujo esplacnico
aumenta de manera progresiva y se acompafia de vasodilatacion sistémica, con incremento del
indice cardiaco e hipervolemia, lo que condiciona también un incremento de la presion portal,
mantiene y agrava el sindrome hipertensivo®’*°.

Se produce una inversién de la corriente y del flujo coronario-portal, con el consiguiente
trastorno hemodinamico®. El aumento del flujo en el sistema portal con vasodilatacion
esplacnica y sistémica y asociado a disminucion de las resistencias vasculares conduce a un
descenso de la tension arterial media y como compensacion la expansion del volumen
plasmatico, estado conocido como circulacion hiperdinamica, caracterizado por aumento en el
gasto cardiaco, disminucién de la presion arterial e hipervolemia.

Esta intensa vasodilatacion se debe probablemente a una disminucién en la reactividad

vascular, en lo cual intervienen factores endoteliales, humorales y neurogénicos®. Estas
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alteraciones desencadenan la activacion del sistema nervioso simpético, del sistema renina-
angiotensina-aldosterona y la liberacion de vasopresina, que ocasiona retencion de sodio e
hipervolemia, que también contribuyen al aumento de la presion portal y a la posterior
aparicion de ascitis®.

Muchas veces la ascitis y la hiperdinamia en los nifios son manejadas como manifestaciones
aisladas por el pediatra o el gastroenterdlogo, pero en la préactica cotidiana se ha demostrado
que se afrontan mejor integralmente si se reconocen como una parte importante de las
modificaciones sistémicas que en el sindrome tienen lugar.

- Esplenomegalia e hiperesplenismo. ElI aumento de la presion del eje venoso portal
condiciona un estasis venoso y congestion esplénica pasiva. Ello puede llevar a un
hiperesplenismo, con aumento de todas las funciones del bazo y en consecuencia anemia,
leucopenia y trombocitopenia®. En su fisiopatologia se invocan cuatro posibles mecanismos:
excesiva actividad fagocitica, produccion esplénica de anticuerpos contra las células
hematopoyéticas, superactividad de la funcién del 6rgano y secuestro®?.

El aumento de volumen del bazo, muchas veces es interpretado como manifestacion de varias
afecciones pediatricas de diferente etiologia, incluso es frecuente la evaluacion hematoldgica;
sin embargo ante un paciente con antecedente de cateterismo umbilical y esplenomegalia, el
primer pensamiento médico deberia ser la HTP, lo que en la practica comuin no ocurre con la
frecuencia esperada por lo que se requiere de una visibn mas integradora y sistémica de la
atencién médica pediatrica para estos casos.

- Ascitis. Una vez iniciada la HTP, los mecanismos homeostaticos se activan y agravan la
retencion renal de sodio que se perpetta mediante sistemas como el de la hormona

antidiurética y el sistema renina-angiotensina-aldosterona. Dada la vasodilatacion periférica y
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el llenado arterial insuficiente (mayor aumento del continente que del contenido) el
mecanismo se perpetla, conduciendo a la aparicion de la ascitis, dado el desequilibrio de las
fuerzas de Starling en el abdomen y la produccion de liquido linfatico hepatico superior a la
capacidad de reabsorcion. Con el paso del tiempo, y bajo la accion de los mismos factores, se
producira deterioro de la funcién renal pudiendo finalizar en un sindrome hepatorenal®. En el
proceso del desarrollo de la ascitis, el nifio enfermo puede también transitar por diferentes
especialidades, sin embargo la ascitis es una consecuencia de la obstruccién portal y el
desconocimiento de ello puede conllevar al error de tratar aisladamente las consecuencias y no
la causa de la misma.

- Hipertension porto-pulmonar. La obstruccion portal afecta el pulmoén. EI amplio espectro
de alteraciones vasculares pulmonares en las afecciones hepaticas y la HTP varia desde el
sindrome hepato-pulmonar, hasta la hipertension porto-pulmonar, en la cual la resistencia
vascular esta elevada® .

En la patogenia del sindrome parece implicada la falta de aclaracion hepatica de factores
humorales, indicando que agentes vasoactivos originados en el higado controlan la circulacién
pulmonar™. Dado que el sindrome hepato-pulmonar y la hipertensién porto-pulmonar han sido
descritos en pacientes con hipertensién portal no cirrdtica, el factor comun que determine su
desarrollo debe ser la HTP*>®®. Cerca de un 10% de los pacientes exhibe el sindrome con
disnea, cianosis y un verdadero cortocircuito de derecha a izquierda que causa desbalance de
la difusién/perfusion®. El trasplante hepatico suele ser una opcién adecuada atin en ausencia
de cirrosis®’.

En los nifios con HTP pre-hepatica la presencia de dilatacién vascular intrapulmonar debe

hacer sospechar un flujo hepatico anormal o el desarrollo de comunicaciones porto-sistémicas
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patoldgicas, incluso con una funcion hepatica conservada, pero este indice de sospecha no
siempre esta presente en el médico que cominmente enfrenta el nifio con HTP y si no se hace
una pesquisa adecuada puede ser dificil identificar esta repercusion pulmonar, de donde se
deriva la importancia de reconocer esta importante manifestacién sistémica del sindrome y
enfocarlo de una manera mas abarcadora.

Encefalopatia porto-sistémica (EPS). En los pacientes con obstruccion portal trombética la
formacién de vasos colaterales extrahepaticos para retornar la sangre mesentérica a la
circulacion sistémica puede llevar a trastornos neurocognocitivos similares a la encefalopatia
sistémica vista en afecciones hepaticas crdnicas y cirrosis. Las funciones mas afectadas son
aquellas relacionadas con la habilidad cognoscitiva como la atencién, velocidad de
procesamiento de informacion y memoria a corto plazo. La inteligencia y la memoria a largo
plazo solo estan minimamente afectadas. Las derivaciones quirdrgicas como las porto-cava y
las trans-yugulares intra-hepaticas, al incrementar el cortocircuito porto-sistémico también
pueden precipitar la EPS>®.

Esta encefalopatia puede aparecer bien definida clinicamente o en una forma subaguda que
puede pasar inadvertida si no se toma una conducta integradora en busca de estas importantes
manifestaciones sistemicas.

- Gastropatia portal hipertensiva (GPH). Descrita por primera vez por Pueble® en 1900, la
gastropatia secundaria a HTP es una entidad clinica, endoscépica e histolégicamente
reconocida aunque sus manifestaciones no fueron estudiadas sistematicamente hasta 1985.
Varias anormalidades fisiologicas contribuyen a su desarrollo como el aumento de
vasodilatadores enddgenos, disminucién de vasoscontrictores y alteraciones de la micro-

circulacion gastrica®.
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La GPH se presenta en el 65% de los pacientes con HTP, generalmente de forma leve, aunque
cerca de un 25% padece una forma severa®®. Multiples investigaciones han demostrado que la
prevalencia de GPH vy el riesgo de sangrado aumentan al llevar a cabo la erradicacion de

vérices esofégicas por via endoscopica®®%*%. Es

importante reconocer que las alteraciones
hemodinamicas sistémicas de la HTP también repercuten sobre la micro-circulacion gastrica y
llevan a una disminucién de la luz vascular y a la formacién de cortocircuitos arteriovenosos
en la mucosa con disminucion del flujo sanguineo. Esto la hace susceptible a los agentes
agresores y favorece el sangrado ain cuando se hayan erradicado las varices.

El sangrado agudo secundario a esta lesion es relativamente poco comun pero grave y su
reconocimiento es vital para enfrentar y tratar una causa de SDA diferente a la ruptura de
varices que en la practica puede ser también un desafio terapéutico.

- Biliopatia portal hipertensiva (BPH). Gibson y colaboradores fueron los primeros en
informar la relacion entre trombosis venosa portal extrahepatica y obstruccion biliar, en 1965
% Desde entonces, varios casos de ictericia debido a obstruccién del conducto biliar comn
por cavernoma de la vena porta han sido descritos bajo el término Biliopatia Portal en
pacientes con HTP®.

Los cambios de la BPH en ocasiones no son reconocidos por el médico como una
manifestacién secundaria a la HTP®®. Sin embargo entre un 81 a 100% de los pacientes
muestran cambios compatibles con esta entidad en la colangiografia retrograda endoscépica
relacionados con el desarrollo de colaterales de larga evolucién en la regién biliar®.

- Alteraciones de la coagulacion. La obstruccién portal extrahepatica se asocia a la

circulacion de agentes anormales de la coagulacion, presumiblemente como consecuencia de

la deprivacion del flujo hepatico portal. Esta disminucion del flujo afecta la sintesis hepéatica
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de varias proteinas hemostaticas requeridas para la formacién de sustancias pro y
anticoagulantes esenciales para mantener las concentraciones plasmaticas de los factores de la
coagulacion®’.

Resulta importante reconocer que las alteraciones de la coagulacion que tienen lugar en HTP
pre-hepética pueden ser entonces, de tipo cualitativas, pues generalmente el médico las asume
en relacion con la trombocitopenia secundaria al hiperesplenismo y no como una repercusion
mas de la obstruccion, esta vez sobre el higado, cuya funcidon anabolizante puede estar
seriamente afectada.

El desconocimiento de este fendmeno puede llevar a fatales consecuencias en el
enfrentamiento al episodio de SDA agudo si se obvia que alteraciones no plaquetarias también
afectan el mecanismo de la coagulacion.

El mito de la auto-derivacion. Falso paradigma de benignidad.

Histéricamente la manera de asumir esta afeccion en los nifios estuvo determinada por el
planteamiento de que la obstruccion pre-hepética, considerada la mas frecuente, era de curso
benigno debido a la conservaciéon del funcionamiento hepatico y la aparicion de una via de
escape al obstaculo portal a través de vasos colaterales o auto-derivaciones, entendiéndose
esto como una evolucidn natural hacia la curacion espontanea sin repercusion sistémica e
implicando ello que se requirieran sélo medidas temporales de tratamiento™*,

Sin embargo, considerando las profundas alteraciones en la hemodinamia esplacnica que
origina la circulacion de la sangre portal por vasos colaterales, con sus efectos deletéreos a
diversos niveles del organismo como se ha planteado hasta aqui, puede entenderse por qué el
paradigma de que los hipertensos portales se compensan porque se “autoderivan” a mayor

edad, es parcial y fatidicamente falso: los pacientes si se autoderivan, pero esas derivaciones
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implican severas complicaciones a nivel pulmonar y cerebral, profundos trastornos
hemodinamicos como la redistribucion e hiperdinamia circulatorias, ascitis, hiperesplenismo,
alteraciones de la circulacion gastrica y biliar y de la coagulacién, todo ello sin quedar exentos
por demas de sufrir un SDA masivo con un incremento de la mortalidad en la adolescencia y
juventud.

La aplicacion de este enfoque sistémico permite entender el fendmeno como un todo, més alla
de una simple obstruccion local y plantear la necesidad de utilizar una vision integradora para
enfrentar la enfermedad en lugar de la atencién independiente por diferentes especialidades
médicas aplicada hasta la fecha, en aras de tratar al paciente de manera integral, y llegar a
entender asi sus multiples desequilibrios.

1.1.3 Principales tendencias histdricas, evolucion y estado actual de las modalidades de
diagnostico y tratamiento. Crisis de otros paradigmas.

La conducta diagnoéstica y terapéutica ante la HTP pre-hepatica ha atravesado por diferentes
etapas a lo largo de los ultimos siglos, en intima relacién con los avances tecnoldgicos
logrados en este campo. La forma de enfrentar la afeccion en los nifios ha estado influenciada
por los progresos obtenidos en el adulto, lo que ha permitido que éstos hayan sido introducidos
con éxito en pediatria, mejorando asi el prondstico y la calidad de vida.

Un analisis critico de las modalidades utilizadas para el enfrentamiento de la enfermedad, con
énfasis en su evolucion histérica y las tendencias de su desarrollo, aplicando un enfoque

sistémico, permitié evaluar su aplicacion en la poblacién infantil cubana afectada’?*31417182¢,
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1.1.3.1 Modalidades de diagnostico.
El caracter intrinsecamente crénico de la obstruccion portal hace que la afeccidon llegue a
reclamar atencion medica tardiamente por alguna de sus complicaciones, generalmente el
SDA, ascitis, coagulopatia o encefalopatia hepatica. Por tanto la evaluacion diagndstica suele
dirigirse al diagnostico de las mismas y s6lo en algunos casos puede hacerse una deteccion
mas precoz del sindrome, si se logra identificar el riesgo.
Por lo general el diagnéstico puede establecerse a través de procedimientos no invasivos
aungue la determinacion de la causa y la severidad del trastorno hemodinamico suelen requerir
de técnicas mas agresivas, las cuales aunque estén disponibles, se deben usar de forma
individualizada y racional en pacientes bien seleccionados de manera que pueda obtenerse
abundante informacién con un minimo de invasividad®. Estas investigaciones deben
encaminarse hacia la determinacion de la causa, el nivel de la obstruccion y la presion portal.
La evaluacion de la anatomia del eje venoso portal es la piedra angular del diagndstico de la
HTP pre-hepatica pues la funcion hepéatica aunque obviamente debe ser evaluada, suele estar
dentro de parametros normales. Se impone determinar la ubicacién de la obstruccion pre-
hepética dado que ello tiene influencia notable sobre la terapéutica®’.
Esplenoportografia. Inicialmente el acceso al arbol portal se realizd por técnicas invasivas
dentro de las cuales la esplenoportografia (EPG) por puncion esplénica ofrecié una imagen
bien definida del eje venoso espleno-portal y sus colaterales.
En la actualidad esta técnica es cada vez menos utilizada por el riesgo de producir lesién
esplénica y sangrado intrabdominal grave y ha sido sustituida por otras menos invasivas y de
mayor fidelidad como la angiografia arterial del tronco celiaco en fase venosa o portografia

arterial y la angiografia esplénica.
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Mapeo vascular bajo técnicas digitales. Las técnicas antes mencionadas, realizadas
actualmente bajo sustraccion digital (portografia arterial computarizada o angioTAC y angio-
resonancia magnética) brindan una imagen de altisima calidad y permiten disminuir los
requerimientos de contraste, ofreciendo informacién muy valiosa sobre la presencia de
aneurismas, fistulas y vasos colaterales asi como la patencia de las venas esplénica y porta en
su trayecto hacia el higado o el nivel de la obstruccion®®

La falta de visualizacion de las ramas portales intrahepaticas en la inyeccién celiaca o
esplénica arterial sugiere ausencia del flujo al higado por TP. La visualizacién de la vena cava
inferior sugiere la presencia de colaterales de alto flujo o autoderivaciones y es Gtil también en
la evaluacion de la técnica quirdrgica. La portografia directa transoperatoria ha sido empleada
como complemento de cirugia con buenos resultados.

Estas técnicas son recomendadas actualmente con impetu, especialmente en los nifios por su
poca invasividad, sin embargo la poca accesibilidad a equipos de tomografia de alta resolucion
y mas de 64 cortes tomograficos necesarios para estudios vasculares, limitan la utilizacién
rutinaria de estas técnicas de mapeo vascular portal en escenarios de recursos limitados a pesar
de su gran utilidad.

Ecografia Doppler. La ecografia combinada con el ultrasonido (US) Doppler a color y
pulsado es una modalidad de imagen excelente y no invasiva muy usada para la evaluacién del
eje espleno-portal; inocua, de bajo costo y alta seguridad diagnostica, proporciona una
informacidn cualitativa solida y reproducible y una valoracion cuantitativa del flujo sanguineo
de indiscutible valor diagnéstico®®. Los principales hallazgos son las alteraciones de la
permeabilidad portal, cambios en la direccion del flujo y la presencia de colaterales, ascitis y

esplenomegalia. Ademas, es Util para evaluar repercusion hemodinamica en otros territorios
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vasculares tales como rifidn o cerebro asi como para medir la efectividad del tratamiento
quirargico™.

Su utilizacion no puede ser suplantada por el estudio ultrasonografico convencional cuando se
precisa determinar el estado de la circulacién portal, si bien este Gltimo puede ser util en el
diagndstico precoz y seguimiento de pacientes con esplenomegalia y ascitis después de
cateterismo, cuando la modalidad Doppler no esté disponible, lo cual ocurre con cierta
frecuencia por su baja disponibilidad en escenarios de escaso desarrollo.

Demostracion de colaterales. La evaluacion de las colaterales debe dirigirse a la
demostracion de las varices en el es6fago. Inicialmente el esofagograma de Bario ofrecia una
imagen indirecta de las varices, pero en la actualidad esto se realiza con alta confiabilidad
mediante la endoscopia digestiva alta, considerada el procedimiento de eleccién el cuél ofrece
informacion sobre la presencia, tamafio, grado de tortuosidad y extensién proximal de las
dilataciones varicosas, parametros importantes en la prediccion del SDA. También tiene
mucha utilidad en la demostracién de la GPH y de varices géstricas y duodenales® y esta
actualmente al alcance de la atencién primaria en el sistema de salud cubano.

Gradiente de presion portal: Finalmente, la HTP debe confirmarse por medicién del
gradiente de presion portal, resultante de la diferencia entre la presion de la vena cava inferior
y la del sistema portal medida a nivel de la vena mesentérica®. Este procedimiento se hace
actualmente durante el acto operatorio y tiene utilidad para comprobar la eficacia de la
derivacion establecida quirdrgicamente.

Las modalidades de diagndstico de esta enfermedad, como ha sido examinado hasta aqui,
estan basadas en el uso de la tecnologia digital y los avances endoscOpicos, no siempre

disponibles en paises en desarrollo. Ello implicara en ocasiones la necesidad de adaptar
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técnicas menos modernas a variantes tecnoldgicas actuales que permitan lograr el diagnostico
de la enfermedad de donde surge la necesidad de un programa de atenciéon integrado que
favorezca la colaboracién multidisciplinaria y multicéntrica en la atencion médica de estos
pacientes.

1.1.3.2 Modalidades de tratamiento.
Desde que la HTP se describiera en 1898 como sindrome asociado a diversas afecciones
hepaticas, el arsenal terapéutico para enfrentarla ha atravesado varias etapas; las tendencias
parecen variar de forma ciclica desde la cirugia como Unica opcion en los inicios, a la
ingestion de una tableta diaria o técnicas endoscépicas y endovasculares de alta tecnologia asi
como los tratamientos multimodales en la era actual, incluyendo a la cirugia con nuevas y
complejas intervenciones.
Tratamiento quirdrgico en los inicios. La cirugia fue una de las primeras modalidades
usadas para intentar aliviar la obstruccion portal™ y su papel ha fluctuado durante los Gltimos
siglos”. En los inicios se practicaban derivaciones complejas no selectivas que evolucionaron
hacia técnicas mas selectivas, luego ultra selectivas y finalmente, unido a la realizacion de
trasplantes hepéticos, a las derivaciones porto-portales’.
La derivacion porto-cava término-lateral aun conserva el nombre de fistula de Eck en
reconocimiento a N. Eck, cirujano ruso, quién la describiera en 1877 en un modelo canino,
aunque Ya ha sido desplazada por técnicas mas beneficiosas’>.
En el siglo pasado los esfuerzos quirargicos por tratar la HTP se iniciaron en 1903 cuando
Vidal realiz6 la primera derivacién porto-sistémica en humanos’®. Ninguna otra investigacion
tuvo lugar durante casi medio siglo hasta que se realizd la primera derivacién espleno-renal

por A. Whipple, en 1945.
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En los afios siguientes numerosas técnicas fueron aplicadas para lograr la desviacion del flujo
portal; asi la derivacion porto-cava, la mesentérico-cava y la espleno-renal central se hicieron
populares en los afios cuarenta’®. Derivaciones totales, parciales y descompresion variceal
selectiva evolucionaron durante las siguientes tres décadas y proporcionaron métodos de
descompresién quirdrgica’™.

Desde los inicios numerosos estudios sugirieron que la encefalopatia que aparecia después de
derivaciones totales era consecuencia de la privacidn del aporte portal al higado, de modo que
estos resultados decepcionantes hicieron evolucionar las técnicas empleadas hacia las
derivaciones selectivas, con mayor aplicacion clinica®.

Este concepto de selectividad de las derivaciones porto-sistémicas basado en el principio de la
desviacion selectiva del flujo venoso del area es6fago-gastro-esplénica manteniendo el flujo
meso-portal, fue desarrollado en los afios sesenta por Warren y colaboradores™ quienes
describieron y popularizaron la derivacién espleno-renal que descomprime parcialmente el
circuito esplénico a través de la vena renal mientras mantiene el flujo portal al higado evitando
la encefalopatia.

Una de las caracteristicas mas favorables de este modelo fue que pudo ser reproducido con
excelentes resultados’’. Es por ello que el papel de las derivaciones totales fue desapareciendo,
entre ellas la porto-cava con preferencia por las derivaciones parciales como la espleno-renal

distal*®,

Otra alternativa quirdrgica son las operaciones no derivativas que se consideran de escasa
aplicacion dado que actGan sobre las consecuencias de la enfermedad. Entre ellas se
encuentran las transecciones esofagicas, la desvascularizacion esofago-gastrica y la

esplenectomia. Todas brindan Unicamente un alivio temporal y paliativo a la hipertension del
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circuito afectado por lo que han sido sustituidas por los mas elegantes y fisioldgicos
procederes selectivos’® y conservan solamente un interés histérico®®.

En pediatria el rol de las derivaciones porto-sistémicas ha sido controversial desde el inicio;
aun mas el tipo de técnica a emplear. Un obstaculo técnico inicial sobrevino a las expectativas
de usar las opciones quirtirgicas empleadas en adultos: el grosor de los vasos™. La razén mas
importante brindada a favor de esta tendencia escepticista fue la elevada frecuencia de
trombosis anastomotica en vasos de escaso calibre, fundamentalmente en pacientes menores

de un afio 0 con venas de menos de 10 milimetros de diametro®.

Este hecho unido a la observacion inicial empirica de que la mayoria de los pacientes en el
momento de la cirugia habian desarrollado circulacion colateral hepat6fuga, la conservacion
histologica y funcional del parénquima hepéatico y la pérdida de la selectividad de la
derivacion con el tiempo, fueron otros elementos usados en contra del uso de las derivaciones

en pediatria®’.

Sin embargo este paradigma ha sido derrumbado por el desarrollo paulatino de la microcirugia
y la cirugia vascular que permiten efectuar derivaciones en vasos de muy pequefio calibre®.
Varias series demuestran que la eficacia técnica lograda actualmente permite alcanzar indices
de persistencia de las anastomosis mayores de un 90% en pacientes pediétricos .

La esplenectomia tiene un uso muy limitado en pediatria y s6lo resulta curativa en caso de
trombosis esplénica; no esta indicada en el nifio por la enorme posibilidad de sepsis post-
esplenectomia y dado que limita la realizacion de derivaciones que utilizan el bazo®®. La

82,83,84

reseccidn parcial con desvascularizacion ha sido descrita por algunos autores Ccomo una

alternativa de utilidad en ausencia de venas derivables.
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Entre las opciones quirdrgicas que mas se han usado en los nifios se encuentran la derivacion

¥, Aln asi a

meso-cava con desvascularizacion gastrica y la derivacion espleno-renal dista
medida que variantes terapéuticas mas efectivas han ido apareciendo, el rol de la cirugia ha
seguido siendo cuestionado®. En los Gltimos 20 afios los resultados alentadores de la
escleroterapia endoscopica y éxito del trasplante hepatico favorecieron el desarrollo de
medidas “temporales” no quirurgicas. Sin embargo esta claro que las otras modalidades de
tratamiento también implican un riesgo silente de complicaciones a corto y largo plazo* y que
la cirugia brinda la Gnica opcion de caracter definitivo ante la obstruccién portal, ello sin
considerar aquellos pacientes con varices gastricas, en intestino delgado y grueso, donde los
vasos varicosos no son esclerosables, o con hiperesplenismo severo y retardo del crecimiento,
en los cuales es muy beneficioso realizar la cirugia* .

En los pacientes con enfermedad hepatica terminal, ain por afecciones pre-hepaéticas, las
derivaciones no estdn indicadas por aumentar el riesgo de descompensacion y el tratamiento
definitivo es el trasplante hepatico®#%%°.

Hasta aqui se aprecia que un amplio espectro de opciones quirirgicas esta actualmente
disponible para la HTP. Los mejores resultados se obtienen en pacientes bien seleccionados

(cirugia electiva y con buen funcionamiento hepatico), Unica forma con la que se logra

disminuir la frecuencia de re-sangrado y la incidencia de encefalopatia post-quirdrgica.

Tratamiento farmacolégico. Desde 1981, cuando Lebrec y colaboradores®™ demostraron que
la administracién continua de propranolol reducia significativamente la presion portal y el
riesgo de hemorragia gastrointestinal en pacientes con cirrosis, multiples estudios han

mostrado la eficacia de los antagonistas de receptores beta adrenérgicos® .
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Los B-bloqueadores reducen el grado de HTP al disminuir el gasto cardiaco y por lo tanto el
flujo de tributarias al sistema porta y al inducir una vasoconstriccion esplacnica, ya que
permiten una accién alfa adrenérgica sin oposicion®.

Durante varias décadas el auge del tratamiento farmacoldgico fue posible bajo el concepto de
que la circulacion porto-colateral o la recanalizacion esponténea de la obstruccion, fuesen
suficientes para la disminucion de la presion con el decursar de los afios, aunque con la
demostracion de sus complicaciones a largo plazo y de su caracter paliativo, esta postura

terapéutica inicialmente conservadora ha sido reconsiderada®.

El tratamiento farmacoldgico de la HTP incluye la prevencion del primer sangrado, el
tratamiento del sangrado agudo y la prevencion del re-sangrado en aquellos que han
sobrevivido. Un escenario adicional es la llamada profilaxis “pre primaria” en pacientes sin

varices para prevenir su formacion y evitar la ascitis.

La prevencién del primer sangrado con B-blogueadores no selectivos es recomendada para
pacientes con varices medianas o grandes. En el tratamiento del sangrado agudo la mejor
opcion recomendada es la combinacién de agentes farmacoldgicos con los procederes
endoscopicos desde el principio del episodio. La terlipresina, somatostatina, octreétide y
vasopresina son los agentes mas recomendados y su orden de preferencia dependera de la
disponibilidad, aunque cuando estén disponibles se recomienda usar terlipresina con
somatostatina y mantenerlos como minimo entre dos a cinco dias para prevenir el re-
sangrado®®. El tratamiento farmacolégico debe en todos los casos mantenerse indefinidamente

por ser una medida no definitiva para disminuir la presion portal.
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Auge del tratamiento endoscépico: Esclerosis y bandeo de las varices esofagicas. La
obliteracién directa de las varices por via endoscépica fue descrita inicialmente por Crafoord y
Frenckner en 1939 % e introducida en pediatria en 1959 %, pero la inyeccién de soluciones
esclerosantes originalmente descrita en 1939, fue ensombrecida por la popularizacion de la
derivaciones porto-sistémicas.

Después de que Terblanche publicara en 1979 sus impresionantes resultados con
escleroterapia la misma fue retomada®. En los afios ochenta el tratamiento se movi6 a las
terapias endoscopicas con los instrumentos flexibles, permitiendo la escleroterapia y el bandeo
de las vérices.

Series sucesivas en pediatria documentaron gran eficacia de estas técnicas*®***%; inicialmente
por endoscopia rigida, luego a través de gastroscopios de fibra Gptica multicanales y flexibles,
la escleroterapia endoscopica ha demostrado utilidad en la asistencia al sangrado pediatrico y
ha reducido la incidencia global del mismo®®.

En la actualidad es considerada la primera linea de tratamiento, con una efectividad general
mayor del 85% y entre 62 a 100% en el episodio de SDA agudo®®%9:100:101.102

Sin embargo la mayoria de los pacientes requiere de repetidos intentos de esclerosis con un
indice de re-sangrado mayor del 50 %. Varios estudios a largo plazo han demostrado un alto
indice de recurrencia por persistencia de la enfermedad de base***%.

Cifras actuales indican que la letalidad y el riesgo inherentes a re-sangrado y al tratamiento
conservador son altos; estudios a largo plazo han demostrado la aparicion de varices gastricas
e hiperesplenismo recurrente debido a que se trata de una modalidad paliativa ademas de que

alrededor de un 10 % de los pacientes adquiere el virus de la Hepatitis B y en ocasiones el

VIH durante las transfusiones repetidas por recurrencia de los episodios de SDA™. Otras
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complicaciones menos frecuentes pero igual de serias, se reportan entre un 10 a 30 % de los
casos con un 0.5 a 2% de mortalidad. Entre ellas se incluye la ulceracion y perforacion
esofagica, bacteriemia, mediastinitis, efusién pleural y edema pulmonar®.

Una alternativa razonable a la escleroterapia es la ligadura o bandeo endoscépico de las
varices, que potencialmente tiene menos complicaciones y mayor efectividad, aunque ha sido
poco usada en los nifios'***%°,

El tratamiento endoscépico ha modificado notablemente la estrategia para el enfrentamiento a
las varices secundarias a HTP; sin embargo esta herramienta terapéutica s6lo puede ser llevada
a cabo por personal bien entrenado en procederes endoscépicos como gastroenterélogos o
cirujanos endoscopistas y en centros debidamente equipados de instrumental y técnicas para
endoscopia pediatrica y esclerosis. En Cuba, la esclerosis pediatrica de varices esofagicas se
realiza s6lo en tres regiones del pais, de manera que no estd disponible para pacientes de
regiones retiradas y aunque su eficacia puede llegar a ser alta, no deja de ser una modalidad
paliativa y poco accesible cuyas indicaciones deben ser evaluadas individualmente.

De vuelta al tratamiento quirdrgico. Los afios noventa marcaron un resurgimiento del
interés en la descompresion quirdrgica de las varices con la introduccion de procedimientos
radiologicos'® y las derivaciones intra-hepéticas. El valor de este “rescate quirlirgico” se
mostraba ya desde los ochenta y sustenta un concepto que es todavia es valido en pediatria: la
persistencia a largo plazo de las anastomosis derivativas en venas de escaso calibre cuando son
realizadas bajo heparinizacion y con técnicas de microcirugia. Estos elementos han
restablecido a la cirugfa como una variante de mucha aceptacion actual en los nifios™.

Desde la derivacion meso-cava y espleno-renal distal usadas en el pasado para HTP pre-

hepatica en la infancia hemos asistido al empleo de nuevas variantes como la derivacion meso-
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portal de Rex, introducida exitosamente en el arsenal terapéutico de la HTP pediatrica. Esta
técnica requiere de una rama portal izquierda intrahepatica permeable con la que se realiza una
conexion porto-portal usando la vena mesentérica superior a través de un injerto autélogo de
vena yugular re-direccionando el flujo mesentérico a la circulacién hepatica®”’.

Se considera una modalidad altamente selectiva y fisiologica, por ser una derivacion porto-
portal que mantiene el flujo hepatopeta a través del propio sistema y constituye un
refinamiento del abordaje quirdrgico de la HTP en los nifios sin enfermedad hepatica
subyacente. Algunos autores han descrito modificaciones de la técnica original usando otros
vasos portales para el flujo de entrada tales como la vena esplénica o la coronaria estomaquica,
en lugar de un injerto de otro tipo™®.

Se ha demostrado que la restauracion del flujo portal efectivo a través de esta técnica mejora
las habilidades cognoscitivas y las anomalias de la coagulacién®®. Tedricamente es un
tratamiento con el que se puede solucionar el problema anatomico de la HTP pre-hepatica
pues la derivacion en sf logra vencer la obstruccion y reestablecer el flujo'®**°. Varias series
reportan su aplicacién con excelentes resultados*****2,

TIPS. Otra modalidad actual empleada en el tratamiento de la HTP son las derivaciones porto-

sistémicas trans-yugulares intra-hepaticas conocidas como TIPS (del inglés trans-jugular

intrahepatic portosystemic shunt), cuya aplicacién se ha expandido a la poblacién pediatrica
con HTP hepatica. Esta opcion sélo es considerada una terapia temporal en caso de sangrados
digestivos intratables en espera de trasplante hepatico'®®***'* Su utilizacién supera las
desventajas de la laparotomia y se ha difundido ampliamente debido a que se trata de un

abordaje endovascular que no altera la anatomia del hilio hepatico y no compromete el
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trasplante; sin embargo tiene indices de trombosis y estenosis mayores del 50 %, y hasta un 30
% de recurrencia de la encefalopatia'®®**3%,

Trasplante hepatico. Por otra parte, el mas grande impacto en el tratamiento de la HTP fue la
introduccién del trasplante hepatico durante los afios ochenta. El trasplante no solo trata las
consecuencias del sindrome, sino también la enfermedad hepatica subyacente. En la actualidad
todas las terapias deben juzgarse contra la necesidad, disponibilidad y resultados del mismo™*°.
En la HTP sangrante el papel de la cirugia ha cambiado dramaticamente en las Gltimas
décadas. Aungue sigue existiendo algun rol para las derivaciones quirirgicas, estas se han
estado reduciendo notablemente, trayendo incluso a cuestionamiento el entrenamiento de
cirujanos jovenes. En la escena emergente, la cirugia se necesita raramente. En la escena
electiva, la derivacion espleno-renal selectiva proporciona excelentes resultados a largo plazo
para pacientes con enfermedad hepética estable o funcién del higado conservada™®**’.

Como se puede apreciar hasta aqui, el tratamiento quirtrgico realizado correctamente en
pacientes escogidos segln los protocolos actuales, es el método mas eficaz para disminuir la
presion portal definitivamente y puede ser realizado en mas del 88% de los pacientes incluso
menores de dos afios con una mortalidad electiva cercana a cero™®. Se contintia progresando en
esta area: los criterios de elegibilidad se estan extendiendo, los tratamientos evolucionando, y
los resultados mejorando®*®*°. Cae asi el dltimo de los paradigmas que sefialan a esta afeccion
como incurable, al aparecer opciones que permiten vencer el obstaculo de manera definitiva y
actuar sobre la causa que origina todas las manifestaciones del sindrome.

Como se ha demostrado en este analisis la principal caracteristica de las modalidades de

tratamiento de la HTP es una orientacion a tratar las consecuencias y no la causa de la

enfermedad y que ninguna variante pueda aplicarse de forma global a todos los pacientes ni
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como Unica opcion de tratamiento. Esto hace obvio la necesidad de establecer estrategias
multimodales que a la vez puedan individualizarse segun la necesidad establecida en la
evaluacion de cada paciente.

1.1.3.3 Opciones futuras. Diagndstico precoz.
El diagndstico ultrasonografico temprano de la TP en pacientes de riesgo es una opcion futura
viable en la prevencion de la HTP. Varios estudios notifican la utilidad de detectar signos de
obstruccién en el momento en que esta esté ocurriendo y actuar en consecuencia®****°. La
evaluacion ultrasonografica seriada facilitaria la deteccion temprana del trombo e indicaria la
retirada del catéter, lo cual podria limitar la propagacion del proceso y facilitar su posterior
resolucion.
Estudios recientes demuestran la eficacia de tromboliticos como la estreptoquinasa en la TP y
una aparente seguridad y beneficio del uso de anticoagulantes en la forma crénica pero ain no
se ha logrado consenso®*.
Futuro del tratamiento farmacoldgico. Se vislumbran abordajes novedosos en el tratamiento
farmacoldgico de la HTP, entre ellos la prevencion de la fibrosis hepética. Se ha sugerido
tratamiento con  hepatoprotectores, inmunodepresores, agentes anti-inflamatorios,
antifibrinogénicos e inductores de la colagenasa.
El futuro también incluird el ensayo con nuevos vasoconstrictores o una combinacion de
tratamientos que se sabe actuan en el tono arterial, en la resistencia vascular intra-hepatica, o
en las células del musculo liso vascular.
La duracion y dosificacién de las drogas vasoactivas en el SDA agudo estan sujetas también a

numerosas investigaciones. Se necesitan estudios para demostrar el papel y utilidad de

medicamentos como terlipresina, somatostatina y octredtide. Meta-analisis recientes prueban
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que la asociacion del octrettide al tratamiento endoscopico es significativamente mas efectiva
en el tratamiento de sangrado agudo y prevencién del re-sangrado'®.

Otra linea de investigacion actual incluye la utilidad de la administracion de factor VII
activado recombinante en el sangrado refractario. El tratamiento de las varices gastricas con
adhesivos titulares como el N-butil-cianoacrilato ha demostrado cierta efectividad aunque se
necesitan estudios més significativos'?°.

El conocimiento sobre la enfermedad en su forma pre-hepatica ha mejorado notablemente y
también su tratamiento, pero no se ha logrado un consenso sobre el enfrentamiento mas
optimo de la misma, lo que se logrard s6lo con la realizacion de estudios controlados cuya
necesidad es inminente en el futuro*?,

En el anexo 2 pueden consultarse, a manera de tabla resumen, las diferentes modalidades y
tendencias de diagnostico y tratamiento de la HTP pre-hepatica considerando sus ventajas y
desventajas o incongruencias.

1.2. Necesidad de cambio.

El analisis tedrico y sistémico de la HTP pre-hepatica en los nifios revela hasta aqui,
argumentos que evidencian que la afeccion en si tiene una tendencia natural a producir efectos
deletéreos en diversos sistemas organicos, lejos de reducirse a efectos locales obstructivos
supuestamente superables de forma natural y en contraposicion a arraigados conceptos sobre

su curso benigno, que tradicionalmente han sido muy socorridos para sustentar un tratamiento

temporal de caracter paliativo.

Este enfoque hace notar también que aunque se aplican varias modalidades de diagndstico y
tratamiento, ninguna es aplicable aisladamente o soluciona de forma absoluta las alteraciones

multisistémicas y progresivas que la caracterizan.
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Estos dos elementos se unen particularmente en Cuba a la existencia del riesgo que hemos
demostrado y a la falta de una estrategia integradora que tome en cuenta estas particularidades
de la enfermedad en la infancia y admita la necesidad de un tratamiento multimodal; de crear
una estrategia de enfrentamiento diferente. Por ello se considera imprescindible introducir los

siguientes cambios:

1. Establecer una forma de agrupar y clasificar a los pacientes segin sus
caracteristicas.

2. Confeccionar un protocolo que permita individualizar el diagndstico y la
terapéutica.

1.2.1 Una nueva tipologia de los pacientes pediatricos con HTP pre-hepética.

La HTP pre-hepética en la infancia, atraviesa segin su historia natural por varias etapas
evolutivas. Estas etapas son progresivas y a la vez estas relacionadas entre si segun transcurre
el desarrollo de la enfermedad y se instauran los diferentes grados de obstruccion portal. Esto
genera la aparicion de cuatro grupos de pacientes de diferente tipo; cada uno de ellos responde
a caracteristicas epidemioldgicas, clinicas, y hemodinamicas correspondientes al periodo de

evolucion de la enfermedad.

La principal diferencia entre ellos es su comportamiento clinico y prondstico; la caracteristica
fundamental de esta tipologia es el hecho de que los grupos no son excluyentes entre si pues
un paciente puede transitar de uno a otro grupo a medida que progresa la enfermedad o
durante los episodios de agudizacion; su establecimiento es importante para la seleccion de la

terapéutica, teniendo en cuenta que se trata de una afeccidn grave y progresiva, que requiere
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de una actuacion precoz, dinamica, sostenible y cientificamente argumentada. La tipologia que

se propone deja establecida la existencia de los siguientes cuatro tipo de pacientes:

Tipo I: pacientes de riesgo. Deberan considerarse en este grupo aquellos pacientes con
antecedentes de cateterismo umbilical neonatal por el riesgo de TP e HTP pre-hepética. A
pesar de no padecer aun la enfermedad, los mismos requieren una identificacion precoz y
tratamiento especial por el sistema de salud. Su contemplacion como grupo, permite realizar
sobre ellos acciones sanitarias que faciliten el diagnostico temprano de la enfermedad y la
profilaxis de las complicaciones.

Tipo 11: Pacientes enfermos que no han presentado episodios de SDA. Deberan incluirse
en este grupo aquellos pacientes con el diagndstico positivo de la enfermedad que presenten
esplenomegalia, circulacion colateral u otros sintomas y signos, antes de que se produzca el
primer episodio de sangrado digestivo. Su identificacion en esta etapa temprana es vital para
actuar sobre el curso de su evolucién natural evitando que aparezcan complicaciones, lo que
tendra influencia notable sobre el prondstico.

Tipo I11: Pacientes enfermos con uno o més episodios de SDA. En este grupo se incluirdn
aquellos pacientes con el diagndstico positivo de la enfermedad que hayan presentado

episodios de SDA. El SDA es la forma més frecuente de presentacion de la HTP**3

y su
aparicion denota la presencia de varices u otra causa de sangrado con niveles altos de presion
portal. El riesgo de hemorragia y otras complicaciones es mucho mas elevado que en los que
no han sangrado (70 % vs 20 % anual) * y ello hace que se requieran tratamientos mas
invasivos y categoricos.

Tipo 1V: Pacientes en el episodio de SDA agudo. Deberan incluirse en este grupo pacientes

tipo I, 11 y 11l cuando presenten el episodio de SDA agudo pues las caracteristicas clinicas y
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fisiopatologicas de este momento particular de la HTP implicaran medidas urgentes de
diagndstico y tratamiento que difieren notablemente de las que se toman ante un paciente
cuando no esta sangrando Y justifican la creacién de este grupo de forma independiente.

1.2.2 Tipologia propuesta:

TIPO DE PACIENTE CARACTERISTICAS

I- Pacientes de riesgo. Por el antecedente de cateterismo umbilical.

I1- Pacientes enfermos sin episodios Clinicamente padecen la enfermedad en una

de SDA. etapa inicial sin haber presentado el primer
episodio de SDA ni desarrollo aparente de otras
complicaciones.

I11- Pacientes enfermos con uno o Pacientes en una etapa mas avanzada de la

mas episodios de SDA. enfermedad después del primer episodio de
SDA vy donde ya son demostrables las
alteraciones hemodinamicas y las colaterales.

IV- Pacientes en el episodio de SDA Pacientes de otros grupos en el momento del

agudo. SDA agudo.

Esta tipologia sera complementada en el siguiente capitulo con una propuesta diagnéstica y
terapéutica para cada grupo de pacientes. No se reportan en el pais ni en la literatura mundial
tipologias anteriores lo que la convierte también en una guia para la asistencia médica a la

HTP.
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1.3 Conclusiones del capitulo.

1. Las particularidades etiologicas de la HTP pediatrica en Cuba han provocado una
inversién de la relacién existente entre las causas pre-hepaticas y hepaticas en
comparacion a lo que se reporta en paises desarrollados, con predominio franco de las
causas pre-hepaticas secundarias a TP. El empleo del cateterismo umbilical en el
periodo neonatal esta en relacién clinica y epidemioldgica con el predominio de la
HTP pre-hepética de causa trombdtica en la poblacion infantil cubana y ello determina
la aparicion de la categoria de paciente de riesgo.

2. El andlisis histérico-légico aplicado a la evolucion natural y fisiopatoldgica de la HTP
pre-hepatica demuestra que la obstruccion portal, mas alla de un simple problema
obstructivo local implica graves alteraciones esplacnicas y sistémicas, cuya progresion
natural produce dafio de maltiples érganos y sistemas de la economia tales como:

- Circulacion colateral de caracter hepatofugo responsable de efectos clinicos
desfavorables especialmente el SDA por ruptura de varices esofagicas.
- Hipertension porto-pulmonar.
- Encefalopatia porto-hepatica.
- Ascitis y circulacion hiperdinamica.
- Esplenomegalia e hiperesplenismo secundario.
- Gastropatia portal y biliopatia portal hipertensivas.
- Alteraciones de la coagulacién.
3. El andlisis histérico-logico de los métodos de diagndstico y las modalidades de

tratamiento de la HTP pre-hepética revela la existencia de multiples tendencias,
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ninguna de las cuales puede aplicarse de forma global a todos los pacientes y ello
implica que es necesario individualizar el diagnéstico y la terapéutica.

- Las modalidades diagnosticas actuales no estan siempre disponibles en
escenarios de recursos limitados, lo que hace necesario la adaptacién de técnicas
menos modernas a variantes tecnoldgicas actuales y hace necesario un programa
integrado que favorezca la colaboracién multidisciplinaria y multicéntrica en la
atencion médica de estos pacientes.

- La mayoria de las modalidades de tratamiento aplicadas actualmente estan
dirigidas a enfrentar las consecuencias y no la causa de la enfermedad; todas han
demostrado utilidad en algin momento de la enfermedad pero ninguna es util
para todos los pacientes ni de tipo curativa, lo que obliga a la seleccion de la
mejor opcion de acuerdo al tipo de paciente.

4. La caracterizacion clinico-epidemioldgica de los HTP pre-hepaticos con la
identificacion de la categoria de pacientes de riesgo y de las diferentes etapas de la
enfermedad, junto a la necesidad establecida tedricamente de individualizar la
conducta, conduce al disefio de una tipologia aplicable a estos pacientes y genera la
necesidad de un protocolo de diagndstico y tratamiento, de lo cual no existen

antecedentes en el pais.
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CAPITULO I
PROPUESTA DE UN PROTOCOLO PARA EL DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO

DE LA HTP PRE-HEPATICA EN EDAD PEDIATRICA EN CUBA.
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CAPITULO Il. PROPUESTA DE UN PROTOCOLO PARA EL DIAGNOSTICO Y
TRATAMIENTO DE LA HTP PRE-HEPATICA EN EDAD PEDIATRICA EN CUBA.
Este capitulo contiene un analisis y justificacion de las opciones diagndsticas y terapéuticas a
aplicar en cada uno de los grupos de la tipologia establecida en el capitulo precedente. Se
aporta un algoritmo para la conducta general a seguir ante un nifio hipertenso portal pre-
hepatico y se propone un protocolo para el diagnostico y tratamiento de la enfermedad.
Objetivo

Elaborar un protocolo de medidas diagnosticas y terapéuticas para la HTP pre-hepéatica en
nifios, basado en las mayores evidencias cientificas actuales y someterlo al consenso de las
autoridades cientificas de la especialidad.

Metddica

Se revisaron los argumentos tedricos sobre las opciones disponibles para el diagnéstico y
tratamiento de la enfermedad en los nifios. Con el resultado de ese analisis se propusieron
modalidades para cada grupo de la tipologia confeccionada en el capitulo precedente. Para la
validacion cualitativa de esta propuesta tedrica se aplicé el método Delphi de sondeo de
expertos 2212,

Estrategia de busqueda: La revision bibliogréafica se realizd en PubMed empleando los

siguientes términos MeSH®: "hypertension, portal* OR "hypertension" AND “portal* OR

'MeSH: Del Inglés Medical Head Subjects. (Encabezamiento de temas médicos)
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"portal hypertension” OR ("portal” AND "hypertension™) AND ("child" OR "children™). Con
limites en articulos publicados en los Gltimos cinco afios, idiomas inglés y espafiol y edad
entre 0-18 afos: ("2004/05/24": "2009/05/22" AND (English [lang] OR Spanish [lang]) AND
("infant™ OR "child" OR "adolescent").

Se obtuvieron 255 resultados. De igual forma se procedié en otras bases de datos como
Dynamed, EBSCO, Hinari y Chochrane Library. Se utilizd un nivel de evidencia alto que
incluyo solo revisiones sistematicas, meta-analisis y ensayos clinicos sobre el tema.

2.1 Argumentacion teorica y justificacion de la propuesta. Modalidades de diagnostico y
tratamiento por grupos.

Las modalidades de enfrentamiento a la HTP han ido evolucionando. Un amplio espectro de
opciones diagndsticas y terapéuticas esta disponible actualmente incluyendo las que se aplican

en la edad pediétrica.

Nuevos conocimientos en el campo de la enfermedad y estrategias de tratamiento planteadas
recientemente en la esfera internacional, justifican la individualizacion diagnostica y
terapéutica de estos pacientes lo cual es ineludible en Cuba, donde la afeccion tiene
particularidades etioldgicas y epidemioldgicas y se impone la necesidad de definir cuél
modalidad aplicar en cada momento y tipo de paciente.

Los mejores resultados pueden alcanzarse en pacientes bien clasificados, seleccionados para
recibir la modalidad que le corresponda segun determinados criterios clinicos y
epidemioldgicos. El analisis de los argumentos tedricos revisados demuestra que la estrategia
fundamental a seguir frente a un hipertenso portal debe ser la de individualizar el tratamiento a
cada paciente de manera que se ofrezca entre muchas la mejor opcion y las modalidades se

vayan afiadiendo de forma escalonada de acuerdo a la evolucion natural de la enfermedad.
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A continuacién se examinan los argumentos tedricos que justifican la aplicacion de variantes
de diagnostico y tratamiento especificas para cada tipo de paciente y se protocoliza la
estrategia médica a seguir en cada grupo.

PACIENTES DE RIESGO

La historia natural de la enfermedad demuestra que después de cateterizada la vena umbilical
la trombosis ocurre generalmente después del afio de edad y principalmente entre el segundo y
cuarto afio de vida, por lo que la principal estrategia a implementar en este grupo estaria
dirigida a realizar el diagnostico tempranamente.

El seguimiento ultrasonogréfico durante la cateterizacion ha sido ampliamente recomendado
como guia para la deteccion temprana de trombos portales en pacientes cateterizados, en cuyo
caso se aboga por la extraccion inmediata del catéter, lo cual puede limitar la propagacion del
trombo y facilitar una rapida reabsorcién del mismo®***34%_ Este seguimiento debe realizarse
ademas de rutina una vez retirado el catéter venoso umbilical, para la deteccion de la
trombosis desde ese momento en lo adelante. EI US Doppler ha demostrado ser una técnica
segura y de alta sensibilidad como indicador de obstruccion portal trombdtica, por lo cuél se
propone que sea aplicado sistematicamente en la evaluacién y seguimiento de estos
pacientes™.

Los signos y sintomas iniciales de HTP por trombosis portal suelen ser sutiles y poco
especificos y estaran enmascarados por la enfermedad de base en los periodos tempranos de la
vida. Puede presentarse dolor abdominal poco definido, circulacién colateral visible o ascitis,
pero con frecuencia se encuentra esplenomegalia como Unica manifestacion inicial. Es por ello

que un pilar fundamental en la conducta a seguir ante este grupo debe ser el seguimiento
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clinico periédico basado en el examen fisico exhaustivo en busca de signos de alarma de la
enfermedad.

Estas pautas para desarrollar la estrategia médica en el manejo de los pacientes de riesgo en
los diferentes niveles de atencidn sanitaria, desde que son cateterizados, se ofrecen a manera
de un algoritmo en el anexo 3 y se detallan a continuacion.

- Esquema de seguimiento y monitorizacion propuesto para este grupo:

I. Monitorizacion ultrasonografica durante la cateterizacion: Esto permitird la
deteccién temprana de trombosis, en ese caso sera indicacion retirar inmediatamente el
catéter y establecer un seguimiento de riesgo. Se preferird el uso de técnica Doppler
aungue podra realizarse con las técnicas convencionales por personal especializado de
los servicios neonatales.

Il. Identificacidn del riesgo: Debe realizarse al alta del servicio de neonatologia donde se
realizo el cateterismo mediante constancia en el carné de vacunacion y notificacion al
area de salud.

I1l. Seguimiento en el area de salud:

En el primer afio de vida: Estos pacientes deben ser dispensarizados como pacientes de riesgo

de padecer HTP. Se realizard examen fisico cuidadoso en cada consulta de puericultura en
busca de esplenomegalia o circulacion colateral y US abdominal buscando aumento del
tamafio del bazo a los 6 meses y cada tres meses hasta los tres afios y cada seis hasta los seis
afos.

A partir del afio de edad: Seguimiento clinico trimestral por tres afios y luego clinico y

ultrasonografico semestral hasta los seis afios de edad. En este periodo se debe establecer

mediante ultrasonografia la permeabilidad de la vena porta.
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*Criterio de remisién a consulta especializada: Diagndstico clinico o ultrasonografico de
esplenomegalia o circulacién colateral.

*Criterio de alta: Ausencia de esplenomegalia con US que confirme la permeabilidad del eje
venoso esplenoportal.

IV. Conducta a seguir en la atencion secundaria: Aquellos pacientes que por el
antecedente del cateterismo hayan sido evaluados en la atencion primaria segun el
esquema propuesto y que dicha evaluacion revele esplenomegalia, circulacion colateral
y evidencias ultrasonograficas de trombosis portal requieren confirmacién en la
atencién secundaria con la aplicacién del siguiente protocolo de diagnostico:

e Examen fisico: Buscar o confirmar esplenomegalia y circulacion colateral.
e Hemograma completo y coagulograma: Evaluar estado hematolégico (presencia de
anemia, leucopenia o trombocitopenia):
e US Doppler abdominal: Evaluar estado de la circulacion portal.
e Endoscopia digestiva superior: Descartar presencia de varices esofagicas o
gastropatia portal hipertensiva.
Seguimiento: Se realizara evaluacion clinica y radioldgica cada seis meses.
Los pacientes en los que esta evaluacion resulte positiva (confirme la TP) seran re-clasificados
en el segundo grupo (Pacientes tipo I1) y pasaran a recibir el protocolo correspondiente.
PACIENTES ENFERMOS
Si las medidas protocolizadas para pacientes de riesgo se ejecutaran con exactitud en la
poblacion afectada, mas de un 95 % de los pacientes podrian ser detectados durante el periodo
de evaluacion y seguimiento y solo una minoria, probablemente los de etiologia diferente al

cateterismo, se presentarian al sistema de salud ya enfermos.
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La edad mas frecuente de comienzo de los sintomas de HTP es después de los cuatro afios, con
avance de la enfermedad durante los cinco a seis afios siguientes, etapa en la que suelen
comenzar a aparecer las complicaciones dado el establecimiento de las consecuencias
fisiopatoldgicas de la obstruccion portal en este periodo de la enfermedad.
Segun fue propuesto en el capitulo anterior se consideraran dos tipos de pacientes enfermos:

- Pacientes enfermos que no han presentado episodios de SDA. (Tipo II)

- Pacientes enfermos con uno o mas episodios de SDA. (Tipo IlI)
Propuesta metodolégica para pacientes tipo Il. En este grupo se hace necesaria la
confirmacion del diagndstico, la evaluacion del estado hemodinamico y demostracion de
colaterales.
Las modalidades de tratamiento, ain cuando se haya establecido la obstruccién, pueden ser
conservadoras pues con ellas es posible realizar la profilaxis del primer sangrado (profilaxis
primaria) y evitar sus devastadoras consecuencias hemodinamicas. En este empefio se
recomienda el tratamiento farmacoldgico para prevenir también la formacion de nuevas
varices (profilaxis pre-primaria) y cuando éstas existan varices, asociar el tratamiento
endoscopico.

Tratamiento farmacol6gico: Consiste en la administracién continua de drogas vasoactivas con

efecto hipotensor sobre el eje espleno-portal.

Beta-bloqueadores. El tratamiento con beta-bloqueadores no cardioselectivos (Propranolol o
nadolol) es el Gnico aceptado para la profilaxis. Estos farmacos disminuyen la presion portal, a
través de una reduccién del flujo sanguineo portal y colateral, el flujo sanguineo en la vena
acigos y la presion de las varices esofagicas. Estos efectos hemodindmicos se traducen en una

importante eficacia clinica. Varios estudios han demostrado que el tratamiento betabloqueante
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disminuye el riesgo de sangrado a menos de la mitad y reduce significativamente el riesgo de
muerte por hemorragia®®®9%%,

La dosis de propranolol debe regularse hasta conseguir una disminucién de la frecuencia
cardiaca en un 25%, ajustandola durante 3 6 4 dias. Esta pauta de seguimiento durante la
titulacion de la dosis permite detectar precozmente los efectos secundarios. La dosis media en
nifios suele ser de 80 mg al dia.

En caso de usar nadolol, la dosis total suele ser la mitad, administrada en una sola toma diaria,
con un esquema de dosificacion semejante al anteriormente expuesto. No existen claras
ventajas de un farmaco respecto al otro pero existe una mayor experiencia clinica con
propranolol®. El efecto beneficioso de estos farmacos se limita al periodo de administracion,
por lo que deben mantenerse indefinidamente. La interrupcion del tratamiento puede
acompafiarse de fenémeno de rebote, por lo que es prudente aconsejar que bajo ningun
concepto se interrumpa bruscamente la terapéutica™ .

Diuréticos. La retencion de sodio y la expansion plasmatica contribuyen al agravamiento de la
HTP. Diversos estudios han demostrado que la administracién de diuréticos reduce el volumen

plasmatico y la presién portal de manera significativa'?'®%,

El mecanismo hipotensor
obedece al descenso del volumen circulante que provoca una reduccién del volumen minuto
cardiaco. Debido al estimulo de baroreceptores se produce vasoconstriccion arteriolar
esplacnica, con reduccién del flujo arterial esplacnico y, como resultado final, disminucién de
la presion portal y del flujo sanguineo en la vena &cigos.

Esta demostrado que la administracion prolongada de espironolactona disminuye

significativamente la presion portal sin afectar la funcion renal y/o el flujo sanguineo
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hepatico®*****, Es por ello que la propuesta es la administracion permanente del diurético

asociado a propranolol, incluso en pacientes sin ascitis.

Tratamiento endoscopico: No todos los autores consideran necesario su uso en este grupo de
pacientes con varices que no han sangrado. Estudios recientes sugieren que el tratamiento
farmacol6gico que combina B-bloqueadores con diuréticos es mas eficaz y tiene menos
complicaciones que la esclerosis y la ligadura endoscopica, sugiriendo que el tratamiento
inicial de eleccién para prevenir la hemorragia debe ser el farmacolégico® 2. No obstante
existe disquisicion sobre si el mismo debe ser usado solo o combinado con el endoscépico.
Esta decision es obvia cuando existen contraindicaciones de los B-bloqueadores adrenérgicos
pero en caso contrario el endoscépico puede ser obviado o reservado para etapas posteriores.
Las preferencias del paciente y los recursos disponibles deben ser tenidos en cuenta al hacer la
eleccion.
La propuesta de este protocolo es realizar la esclerosis endoscopica en la profilaxis primaria en
caso de intolerancia al tratamiento farmacol6gico o contraindicaciones para su uso.
- Esquema de diagndstico y tratamiento propuesto para este grupo:
Metodologia diagndstica:
— Hemograma completo y coagulograma: Para evaluar estado hematoldgico (presencia de
anemia, leucopenia o trombocitopenia).
— Perfil hepato-renal (creatinina, fosfatasas, transaminasas, bilirrubinas y determinacion de
antigeno de superficie para Hepatitis B): Para evaluar funcionamiento hepatico y renal.
—US Doppler abdominal: Para evaluar el estado de la circulacion portal (Determinar el

sitio de obstruccién portal, extension y tipo de lesion, presencia o no de cavernomatosis
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y otras causas de obstruccion, presencia y localizacion de circulacion colateral, calibre y
direccion del flujo del eje espleno-portal).
— Endoscopia digestiva superior: Para evaluar presencia de varices esofagicas o gastropatia

portal hipertensiva.
Metodologia de tratamiento
Farmacoldgico: (Profilaxis primaria y pre-primaria)

- Propranolol (Tabletas 10, 40 y 80 mg) Dosis: 2 - 4 /Kg/dia

- Espironolactona (Tabletas 25 mg) Dosis: 1 - 3 mg/Kg/dia
Esclerosante: La esclerosis endoscopica se realizara segun indicaciones, bajo anestesia general
con intubacidon traqueal a cualquier edad, siendo necesario previamente efectuar un examen
hematolégico con coagulograma. La metodologia consistira en inyectar peri e
intravaricealmente el esclerosante; el mas utilizado es el polidocanol al 1%, sin exceder los 1 a
1,5 mililitros/Kg/sesion. Las sesiones se realizaran con intervalos de 7 a 10 dias con un
promedio entre 4 a 6 sesiones antes de dictar el fallo del tratamiento esclerosante.
Control evolutivo
Se deben efectuar controles clinicos con especial interés en la modificacion de la
esplenomegalia y el desarrollo pondo-estatural y controles de laboratorio sobre la
funcionalidad hepatica, recuento leucocitario y coagulograma. El tnico método de constatar el
estado de las varices es6fago-gastricas y la gastropatia es la revision endoscopica.
Otro método de control importante y ademas incruento es la ecografia Doppler (que puede
alternarse con la simple) la cual informara sobre las modificaciones del flujo portal y la
formacion de nuevas colaterales.

Seguimiento. Se propone realizar evaluacion clinica, humoral y endoscdpica cada seis meses.
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Propuesta metodoldgica para pacientes tipo I11. Desde el punto de vista diagndstico se
requiere la evaluacion del estado hemodinamico, la demostracion de colaterales y de la
permeabilidad del eje portal intra y extrahepatico por si fuese necesaria la derivacion
quirdrgica.

La combinacion de agentes farmacoldgicos con procedimientos endoscpicos es en este caso

la terapéutica recomendada®* 9294

, pero los pacientes con episodios masivos o repetitivos de
SDA vy/o signos de repercusion hemodinamica y/o sistémica, deben ser evaluados para
tratamiento quirtrgico®®*%"1%19 | a cirugia debe reservarse, por su complejidad, para este
grupo siempre después de que hayan fracasado las modalidades conservadoras. Basado en una
profunda revision literaria y en particularidades de la poblacion infantil cubana (severidad de
la repercusion hemodindmica, grado de accesibilidad a servicios de salud, posibilidades
tecnoldgicas del tratamiento endoscépico y situacion geogréafica del paciente) se definen en el
protocolo indicaciones absolutas y relativas del tratamiento quirdrgico, las que particularmente
se someten al criterio de expertos para determinar el grado de aceptacién y concordancia de la
comunidad médica con las mismas. Se definen y protocolizan las medidas médicas a seguir en
el pre y post-operatorio de esta cirugia.
- Esquema de diagndstico y tratamiento propuesto para este grupo:
Metodologia diagndstica:
— Hemograma completo y coagulograma: Para evaluar estado hematoldgico (presencia de
anemia, leucopenia o trombocitopenia).
— Perfil hepato-renal (creatinina, fosfatasas, transaminasas, bilirrubinas y determinacion de
antigeno de superficie para Hepatitis B): Para evaluar el funcionamiento hepatico y

renal.
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— US Doppler abdominal: Para evaluar el estado de la circulacion portal con énfasis en
calibre y direccion del flujo de los vasos con posibilidad de ser empleados en la
derivacion quirdrgica (rama portal izquierda intra-hepatica, venas mesentéricas superior
e inferior y vena esplénica) y en los ya derivados evaluar permeabilidad, diametro y
direccion del flujo de la anastomosis venosa.

—Endoscopia digestiva superior: Para evaluar la presencia de varices esofagicas o
gastropatia portal hipertensiva.

- Ecocardiograma: Para evaluar la presencia de repercusion cardiovascular (descartar
sobrecarga de cavidades derechas y signos de hipertension pulmonar).

— Electroencefalograma/ US Doppler transcraneal y/o Test psicométricos: Para evaluar
repercusion sobre circulacion cerebral y signos de encefalopatia porto-sistémica,
descartar encefalopatia subclinica con examenes psicométricos.

— Biopsia hepética: Descartar lesion hepatica si no existen antecedentes de cateterismo o
aparecen evidencias de clinicas o hematoldgicas de la misma.

— Angiografia arterial del tronco celiaco en fase venosa (Angioresonancia magnética) o
portografia arterial computarizada (angioTAC): Para evaluar la anatomia vascular

espleno-portal.

Seguimiento. Realizar evaluacion clinica y humoral cada tres meses; endoscépica y

ultrasonografica cada seis.

Metodologia de tratamiento

Se propone el tratamiento farmacoldgico con la misma metodologia que en pacientes tipo 11

combinado con el tratamiento endoscdpico de las varices segun igual esquema y tratamiento

quirtrgico segun las siguientes indicaciones:
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Absolutas:
- Fallo de tratamiento esclerosante (méas de cinco sesiones de esclerosis con persistencia
de varices en el mismo grado).
- Un episodio de sangrado digestivo masivo con peligro para la vida.
Relativas:
- Hiperesplenismo severo.
- Esplenomegalia gigante.
- Varios episodios de SDA.
- Vérices en localizacion de dificil acceso para el tratamiento endoscépico.
- Evidencias de autoderivacion como sindrome hepato-pulmonar, encefalopatia porto-
hepatica, alteraciones de la coagulacion u otra manifestacion hemodinamica grave.
- Pacientes incluidos en el programa de trasplante hepatico.
- Domicilio en area de dificil acceso.
La cirugia se realizara con los siguientes protocolos:
Protocolo pre-operatorio:
1. Ingreso electivo una semana antes de la intervencion.

2. Valoracion nutricional.

w

Mantener beta-bloqueadores hasta un dia antes de la intervencion.

&

Dia pre-operatorio:
- Canalizar vena profunda del cuello. Si se realiza derivacién mesentérico-cava con
injerto de vena yugular autologa canalizar la vena subclavia del lado contrario al de

la vena yugular que va ser utilizada en la derivacion.
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- Antibioticoterapia de amplio espectro: Ceftriaxona 100 mg/Kg/dia que se repetira en
periodo trans-operatorio después de 6 horas.
- Sonda nasogastrica, mantener en el postoperatorio por 24 horas, extender a 72 horas
si se realiza diseccion pancreética 0 desvascularizacion esdfago-géastrica extensas.
*Técnicas quirurgicas recomendadas segun la edad:
- Menores de tres afios: Derivacion mesentérico-portal de Rex.
- Mayores de tres afios: Derivacion espleno-renal latero-lateral sin esplenectomia (Mitra).
Protocolo post-operatorio:

1. Monitoreo vital intensivo. Incluird medicion de presion venosa central (PVC), tension
arterial media (TAM), ritmo diurético (RD) y balance hidromineral cada cuatro horas.

2. Atencion al volumen circulatorio: Reponer preferentemente con cristaloides, evaluar
uso de coloides a partir del 2% dia segtn estado de la coagulacion.

3. Tratamiento del dolor.

4. Antibioticoterapia segun esquema preoperatorio, generalmente ceftriaxona.
Alternativas: cefazolina o asociar con metronidazol. Mantener por cinco dias.

5. Heparinizacion (postoperatorio inmediato): Heparina sddica (25 000 Uds/5 ml)

Dosis: 10 U/Kg/hora/EV por 3 dias
*Seguimiento con Kaolin dos veces al dia hasta modificar TPT Kaolin de 1,5 a 2,5
veces el valor normal (45 a 60 seg) (en el 1%, 3* y 7™ dia postoperatorio).
- Mantenimiento: 15 a 25 U/Kg/hora. Se puede utilizar subcutaneo cada 12 horas por
19 dias segun pardmetros del coagulograma.
6. Anticoagulantes de mantenimiento (por seis meses): Aspirina / Dipiridamol

7. Omeprazol: 10 a 20 mg/Kg/ EV/ dosis unica diaria. Presentacion: Bulbos de 40 mg
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Control evolutivo.
Debera particularizarse en las acciones diagndstico de complicaciones examinando
periddicamente los siguientes parametros:

1. Tamafio del bazo.

2. Estado hematoldgico: en el postoperatorio inmediato monitorear hemoglobina y cifras
de plaquetas y curso del tratamiento anticoagulante (ver antes). Repetir a los 30 dias,
trimestralmente en el primer afio, semestralmente en el segundo y anualmente en los
siguientes cinco afos.

3. Funcionamiento de la derivacién con US Doppler al tercer, séptimo y 30 dias
postoperatorios, trimestralmente en el primer afio, semestralmente en el segundo y
anualmente en los siguientes cinco arios.

4. Presencia de encefalopatia postoperatoria en caso de derivacién porto-cava con
electroencefalograma, dada la desviacién del flujo portal al sistema venoso general.

Seguimiento. Realizar evaluacion clinica, humoral y endoscdpica cada tres meses.

Propuesta metodoldgica para pacientes tipo 1V. El episodio de SDA agudo constituye un
momento clinico y hemodindmico particular en la HTP, siempre de caracter grave. Ello
implica una estrategia de enfrentamiento diferente y medidas de actuacion especificas de
caracter urgente. La conducta propuesta es tomar medidas generales urgentes, hospitalizar
siempre en unidades de cuidados intensivos pediatricos, realizar tratamiento farmacoldgico
especifico y esclerosis de urgencia cuando el sangrado sea por ruptura de varices asi como
cirugia emergente segun indicaciones especificas que aqui se proponen.

Tratamiento farmacoldgico: Los B-bloqueadores no estén indicados en los episodios agudos y

se debe evitar tambien el uso de la cimetidina. Se recomienda el uso de vasocostrictores por
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via endovenosa como la vasopresina y la glisepresina, un derivado sintético de esta ultima con
efectos superiores'??. Se pueden asociar vasodilatadores como la nitroglicerina para disminuir
los efectos sistémicos de vasoconstriccion y reducir la resistencia al flujo venoso.

La somatostatina es otro producto muy recomendado y resulta de eleccidn, especialmente el
octedtride, su derivado sintético, considerado de accion superior a la vasopresina con una

122 Otros medicamentos recomendados

efectividad comparable con el tratamiento endoscopico
son el omeprazol, inhibidor de la bomba de protones, y la vitamina K. Se debe realizar
profilaxis de la encefalopatia con enemas evacuantes cada 12 horas.

Tratamiento esclerosante de urgencia: Puede realizarse esclerosis durante el episodio agudo o

bien después de haber sido controlado el sangrado con tratamiento farmacoldgico.

Tratamiento quirdrgico: Los procedimientos derivativos tendran preferencia, especialmente

los selectivos, dependiendo siempre del estado del paciente y pueden realizarse incluso de
urgencia. Las variantes no derivativas se emplean hoy en dia como medida salvadora ante un
SDA agudo incontrolable, pero no tratan la etiologia obstructiva.
- Esquema de diagndstico y tratamiento propuesto para este grupo:
Metodologia diagndstica:
—Hemograma completo, coagulograma e ionograma y gasometria: Para evaluar el estado
hematoldgico y hemodindmico.
—Endoscopia digestiva superior de urgencia: Para evaluar la causa y localizacién de
sangrado agudo y la posibilidad de realizar esclerosis de urgencia.
Conducta a seguir en episodio de SDA
Estos pacientes deberan ser atendidos en unidades de cuidados progresivos para estabilizacién

y monitoreo de parametros vitales. Se requiere:
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- Monitorizacidn constante de parametros vitales: PVC, TAM y RD.
- Acceso venoso profundo.
- Reposicion de la volemia con control del volumen transfundido.

- Colocacién de sonda de balon es6fago-gastrica (Sengstaken-Blackemore). Su uso debe ser
limitado a las primeras 12 a 24 horas y sin traccion, aunque es de gran utilidad puede ser

de dificil empleo en nifios pequefios y esta sujeto a graves complicaciones.
Metodologia de tratamiento

Tratamiento farmacoldgico:

Vasopresina. Dosis: 0.3 unidades por Kg, en bolo EV y continuar a razén de 0.002 a

0.005 por Kg por minuto.

- Somatostatina. Dosis: 250mgr/ EV en bolo seguida de 250 pg en indastontinua
endovenosa. Si esta disponible, se recomienda su derivado sintético el octedtride en
dosis de 25 a 50 pug/m*hora via EV o 1 pg/kg/hora seguida de 50 pg en infudin

continua EV.

- Omeprazol. Dosis: 40 mg a diluir en 100 mL de Dextrosa 5% o solucion salina 0,9% se
administra en infusion por via EV.
- Vitamina K. Dosis: 5 a 10 miligramos diarios por via IM.
Tratamiento esclerosante: Se recomiendan hasta tres sesiones de esclerosis urgente antes de

valorar la necesidad tratamientos mas agresivos.

Tratamiento quirtrgico: La cirugia estard indicada en estos de pacientes ante:
- Sangrado recurrente después de retirar la sonda de baldn.

- Fallo de tres sesiones urgentes de escleroterapia.
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- Necesidad de transfundir mas de la mitad de la volemia (volemia normal en el nifio: 83
ml/Kg) o inestabilidad hemodindmica a pesar de una correcta reanimacion.

El protocolo de diagndstico y tratamiento aqui propuesto, se puede consultar en el anexo 4.

2.2 Aplicacion del método de expertos.

Al considerar la necesidad de encontrar consenso en la comunidad cientifica médica con

respecto a este protocolo, se aplicd el método Delphi de sondeo de expertos*??*?

, para la
validacién cualitativa de la propuesta teorica; se consultd sobre la importancia de la estrategia
planteada y el grado de aceptacion de las indicaciones quirurgicas propuestas. La esencia de
este método consiste en establecer un didlogo andnimo entre los expertos mediante
cuestionarios y realizar un procesamiento estadistico de los resultados para determinar si hay o

no consenso respecto a la viabilidad de la propuesta.

La aplicacion del método se realizd en tres etapas:

1. Fase preliminar. En esta fase se delimité el contexto y disefio de los elementos a consultar
y se seleccionaron los expertos en base a su competencia. Para la seleccidn de los expertos se
escogié una muestra de 36 especialistas en cirugia pediatrica, 30 de ellos nacionales y 6

internacionales de reconocido prestigio (Anexo 5).

Para la determinacion del grado de competencia de los expertos en el tema objeto de

indagacion, se calculd el coeficiente “K” de Kendall o coeficiente de competencia segun la

formula K :%(KC +K,) donde:

K.: coeficiente de conocimiento: Informacidn que posee la persona acerca del problema. Es

calculado sobre la base de una autovaloracién en una escala de 0 a 10.
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Ka: coeficiente de argumentacion. Fundamentacion de los criterios de la persona encuestada

sobre el tema para lo cudl se utilizan los siguientes valores predeterminados.

Grado de influencia de las fuentes
Fuentes de argumentacion en sus criterios
A(Alto) M(Medio) | B(Bajo)
Analisis tedricos realizados por usted 0.3 0.2 0.1
Su experiencia en el tema 0.5 0.4 0.2
Trabajos de autores nacionales consultados 0.05 0.05 0.05
Trabajos de autores extranjeros consultados 0.05 0.05 0.05
Conocimiento del problema en el extranjero 0.05 0.05 0.05
Su intuicién 0.05 0.05 0.05

El coeficiente de competencia se considero alto si 0.8 <K <1.0, medio si 0.5 <K < 0.8 0 bajo

siK<0.5.

2. Fase exploratoria. Se realizaron dos rondas de preguntas. A partir de una primera ronda de
preguntas abiertas se elabor6 una aproximacién tedrica con los aspectos mas comunes
obtenidos de estas respuestas, los cuales se sometieron al criterio de los expertos en la
segunda ronda, cumpliendo asi el principio de la iteracion del resultado promedio de la ronda

precedente hasta llegar a un resultado de consenso.

Las categorias evaluativas empleadas fueron (en orden descendente): Muy Relevante (MR),
Bastante Relevante (BR), Relevante (R), Poco Relevante (PR) y No Relevante (NR) y los

aspectos del protocolo sometidos a consulta los siguientes:
I.  Primera propuesta. Respecto a la relevancia de:

1. Pertinencia de considerar las particularidades de la enfermedad en nifios en Cuba.
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2. Reconocimiento de las modificaciones fisiopatolégicas que tienen lugar en la

obstruccion pre-hepética.

3. Introduccién del concepto de paciente de riesgo.

4. Nueva tipologia de los hipertensos portales pre-hepaticos en pediatria.

5. Reconocimiento de las crisis de los paradigmas de diagnostico y tratamiento de la

enfermedad en los nifios.

6. Aplicacién de modalidades diagndsticas especificas.
7. Aplicacién de modalidades terapéuticas especificas.

8. Clasificacidn de las indicaciones quirdrgicas

Il. Segunda propuesta: Respecto a la relevancia de los criterios propuestos para realizar la

intervencién quirdrgica.

1. Fallo de tratamiento esclerosante (mas de cinco sesiones de esclerosis con

persistencia de varices de igual grado).

2. Un episodio de sangrado digestivo masivo con peligro para la vida.

3. Hiperesplenismo severo.

4. Esplenomegalia gigante.

5. Varios episodios de sangrado.

6. Varices en localizacion de dificil acceso para el tratamiento endoscopico.

7. Evidencias de autoderivacion (Sindrome hepato-pulmonar, encefalopatia porto-
hepatica, alteraciones de la coagulacion u otra manifestacion hemodinamica grave).

8. Pacientes incluidos en el programa de trasplante hepatico.

9. Domicilio en &rea de dificil acceso.
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3. Fase de andlisis estadistico. Para realizar el analisis estadistico se utiliz6 el software

DelfoSoft de EXCEL para Window.

2.3 Resultados de la aplicacion del método de expertos.
De los 36 profesionales de la cirugia pediatrica seleccionados, 35 se autoevaluaron como
expertos, de los cuales 9 obtuvieron un coeficiente de competencia alto y 26 un coeficiente
medio. Se obtuvo un coeficiente de competencia promedio de 0.62 lo que se considerd
adecuado para evaluar la propuesta (Anexo 6).
Caracterizacion de los expertos: De los expertos seleccionados, 16 tenian el titulo
académico de Master y tres el grado cientifico de Doctor en Ciencias Médicas; 15 la categoria
docente de profesor asistente, 12 de profesor auxiliar y seis la de titular. Ademas se encontrd
un promedio de 23 afios de experiencia en la practica médica y 16 en la docente; 17 expertos
habian sido jefes de proyectos investigativos quirdrgicos.
Resultados cuantitativos: Los resultados del juicio critico de los expertos en relacion con los
aspectos sometidos al consenso se discuten a continuacion:
Como se puede apreciar en la tabla 1, los ocho aspectos del protocolo sometidos a consenso en
la primera propuesta, fueron considerados entre las categorias muy relevante, bastante
relevante y relevante (Anexo 7).
Se destacan como caracteristicas preferenciales con evaluacion muy relevante las siguientes:

- Nueva tipologia de los hipertensos portales pre-hepaticos en pediatria

- Aplicacion de modalidades diagnosticas especificas

- Aplicacion de modalidades terapéuticas especificas
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Tabla 1. Relevancia de los aspectos del protocolo evaluados en la primera propuesta.

ASPECTOS CONSULTADOS MR BR R PR NR
Pertinencia de considerar las particularidades - SI - - -
etioldgicas y clinicas de la enfermedad en nifios en

Cuba.

Reconocimiento de las modificaciones - SI - - -

fisiopatologicas que tienen lugar en el curso de la
obstruccién portal pre-hepatica.
Introduccidn del concepto de paciente de riesgo. - SI - - -

Nueva tipologia de los hipertensos portales pre- Si - - - -
hepaticos en pediatria.

Reconocimiento de la crisis de los paradigmas de - SI - - -
diagndstico y tratamiento de la enfermedad en los

nifos.

Aplicaciéon de modalidades diagndésticas especificas.  Si - - - -
Aplicaciéon de modalidades terapéuticas especificas.  Si - - - -

Clasificacion de las indicaciones quirdrgicas. - - SI - -

Este resultado es un argumento a favor de la principal propuesta planteada en esta tesis, pues
estos elementos constituyen precisamente el aporte tedrico de la investigacion, y su novedad
cientifica en cuanto al hecho de ofrecer una estrategia médica (diagnostica y terapéutica)

especifica a cada grupo de pacientes teniendo en cuenta sus particularidades en el pais.

En la tabla 2 se muestra el criterio de los expertos respecto a las indicaciones propuestas para
la intervencion quirdrgica (segunda propuesta). Se destacan como caracteristicas
preferenciales con evaluacion MR las siguientes:
- Fallo de tratamiento esclerosante (mas de cinco sesiones de esclerosis con
persistencia de varices de igual grado).
- Unepisodio de sangrado digestivo masivo con peligro para la vida.

- Varios episodios de sangrado.
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Tabla 2. Relevancia de los criterios propuestos para realizar la intervencién quirdrgica.

ASPECTOS A CONSULTAR MR BR R PR NR

Fallo de tratamiento esclerosante (mas de cinco sesiones Si - - - -
de esclerosis con persistencia de vérices de igual grado).

Un episodio de SDA masivo con peligro para la vida. Si - - - -
Hiperesplenismo severo. - Sl - - -
Esplenomegalia gigante. - - - SI -
Varios episodios de sangrado. Si - - - -
Vaérices en localizacion de dificil acceso para el - - - SI -

tratamiento endoscopico.

Evidencias de autoderivacion (Sindrome hepato- - Sl - - -
pulmonar, encefalopatia porto-hepatica, alteraciones de
la coagulacion u otra manifestacion hemodinamica).

Pacientes incluidos en el programa de trasplante - - SI - -
hepatico.
Domicilio en area de dificil acceso. - - - SI -

Estos aspectos que los expertos evalian como muy relevantes, son considerados en la
literatura especializada y en la practica médica las indicaciones mas aceptadas de tratamiento
quirargico.
Tres aspectos fueron considerados de baja relevancia por los expertos y fueron los siguientes:

- Esplenomegalia gigante.

- Varices en localizacion de dificil acceso para el tratamiento endoscépico.

- Domicilio en area de dificil acceso.
Estos tres aspectos constituian propuesta de indicaciones relativas para realizar tratamiento
quirtrgico, o sea criterios clinicos o médicos cuyo peso estaria determinado por las
caracteristicas particulares del paciente, la coexistencia de otras indicaciones de cirugia y las

particularidades del medio en que se le atiende, por lo que tomando en consideracion el
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criterio emitido por los expertos se decidi6 desestimar estos tres aspectos de la propuesta
original del protocolo que los consideraba indicaciones relativas de tratamiento quirdrgico.

La propuesta definitiva de indicaciones quirdrgicas se puede apreciar en el anexo 4.
Resultados cualitativos: Se menciond la posibilidad de incluir otras técnicas de diagnéstico
radiolégico de menor invasividad aun cuando su implementacion resultara de alto costo y la
necesidad de definir mas tempranamente las indicaciones de cirugia en aras de poder realizar
la derivacion de Rex establecida en el protocolo que tiene demostradas ventajas quirdrgicas.
En general se mostré consenso sobre la aplicabilidad del protocolo en los centros hospitalarios
del pais considerandose la propuesta muy novedosa y generalizable.

La aplicacién del método Delphi de sondeo de expertos demostré consenso en cuanto a la
pertinencia de la propuesta realizada pues la mayoria de los aspectos fueron evaluados en las
categorias de relevantes.

2.4 Conclusiones del capitulo

1. Los argumentos teodricos expuestos justifican la aplicacion individualizada de las
modalidades de diagndstico y tratamiento a cada grupo de pacientes.

2. La propuesta de diagnostico y tratamiento que se obtiene, complementa la tipologia
disefiada en esta investigacion, y es de caracter dinamico porque permite que el
paciente reciba las opciones diagnosticas y terapéuticas en correspondencia con los
cambios que tienen lugar en su condicion de patoldgica de base. Ello brinda un
enfoque nuevo y totalmente diferente al enfrentamiento a esta afeccion.

3. En el protocolo propuesto se definen las indicaciones para realizar el tratamiento
quirargico lo cudl no habia sido definido anteriormente en el medio y aporta una guia

practica de importancia al decidir la opcion terapéutica quirdrgica.
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CAPITULO III
VALIDACION PRACTICA DEL PROTOCOLO DE DIAGNOSTICO Y

TRATAMIENTO PARA LA HTP PRE-HEPATICA PEDIATRICA. (EXPERIMENTO)
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CAPITULO I11. VALIDACION PRACTICA DEL PROTOCOLO DE DIAGNOSTICO
Y TRATAMIENTO PARA LA HTP PRE-HEPATICA PEDIATRICA.

En este capitulo se procede a la validacion practica del protocolo propuesto. Para ello se
realiza una caracterizacion de la poblacién en estudio, se aplican las medidas de diagndstico y
tratamiento propuestas segun la tipologia disefiada y se evalla su efectividad.

Objetivo

Evaluar la efectividad del protocolo propuesto para el diagndstico y tratamiento de la HTP
pre-hepética en nifios.

3.1 Disefio metodoldgico.

Mediante un estudio descriptivo transversal se caracterizo clinica y epidemiolégicamente la
poblacion en estudio en la que se aplico el protocolo de diagnéstico y tratamiento disefiado,
segun la tipologia previamente establecida. Para evaluar la efectividad del protocolo se realizd
un estudio de intervencion cuasi-experimental, modalidad antes — después, a través de un
estudio comparativo.

La investigacion se realizo en el servicio de cirugia del hospital pediatrico provincial “Octavio
de la Concepcion” de Holguin, desde enero de 2005 hasta diciembre de 2009.

El universo estuvo constituido por los pacientes pediatricos (menores de 18 afios) de las
provincias Holguin, Las Tunas y Granma con antecedentes de cateterismo umbilical mas

sintomas o signos sugestivos de trombosis portal y aquellos con diagnéstico confirmado de
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HTP pre-hepatica. Los pacientes con antecedentes de cateterismo en el territorio sin sintomas

fueron excluidos del presente experimento.

En el estudio descriptivo transversal para la caracterizacion de la poblacion diana, se

evaluaron las siguientes variables:

Variables

Definicién

Conceptual

Operacional

Tipos de pacientes

Segun la situacion del paciente respecto a la

evolucion de la enfermedad.

Se consideraron dos
categorias de pacientes:
e De riesgo con

sintomas
e Enfermos
Edad Segun la clasificacién por edades en afios | En nimeros enteros con
- los intervalos:
ara propositos generales recomendada por ~
para prop g P e Menor de 1 afio
la OMS adecudndola a casos pediatricos, | e De1a 4 afios
agrupada en intervalos.  Deb5a 9afios
e De 10 a 14 afios
e Mayores de 15 afios
Etiologia de la De acuerdo a las causas predominantes de | Se agruparon en tres

obstruccion portal
pre-hepética.

obstruccién portal pre-hepatica.

grupos:

e Cateterismo
umbilical.

e Sepsis umbilical

e Causa no conocida
(idiopética)

Forma de
presentacion de la

enfermedad

Segun los principales signos clinicos o
fisicos de aparicién de la HTP pre-hepatica.

Se consideraron tres
formas de presentacion:
e SDA

e Esplenomegalia

e Circulacion colateral
visible

La aplicacién de las modalidades diagnosticas y terapéuticas se realizd por grupos de

pacientes utilizando para ello la tipologia propuesta en el capitulo | y siguiendo las acciones

establecidas en el protocolo propuesto en el capitulo 11 (ver anexo 4).
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Durante los tres primeros afios del estudio, en pacientes tipo Ill, con indicaciones de cirugia
derivativa se emple6, para evaluar la anatomia portal, la esplenoportografia (EPG) percutanea.
Este estudio se realizd bajo anestesia general con seriografia de sustraccion digital. Para la
inyeccion del contraste se realizd puncion esplénica con trocar tipo vénula No. 22, en 8'° 0 9™
espacio intercostal sobre la linea media axilar izquierda. Se utilizo contraste tipo Urografina en
dosis de 20 mL administrada en cinco minutos obteniéndose ocho radiografias por segundo.

A partir de 2008, se realiz6 la angioTAC trifasica para la evaluacion de los vasos portales a
usar en la derivacion quirdrgica. Este estudio se llevo a cabo en coordinacion con el grupo
nacional de trasplante hepatico pediatrico, en el servicio de cirugia hepatobiliar del hospital
infantil “William Soler”, centro de referencia nacional de cirugia pediatrica en Cuba.

En los pacientes de este grupo que se sometieron a derivacion quirdrgica, se evalud la

eficiencia del tratamiento aplicado, segun el comportamiento de las siguientes variables:

medidas por US utilizando los pardmetros
pediatricos para determinar la persistencia de
esplenomegalia post-quirdrgica.

Variables Definicién
Conceptual Operacional
Episodios de SDA. | Cantidad de episodios de SDA relacionados | En nimeros
con la persistencia post-quirirgica de las | enteros.
varices esofagicas o GPH.
Requerimientos Cantidad de transfusiones requeridas en un | En nimeros
transfusionales. afio. enteros.
Presencia de Presencia de varices esofagicas en el periodo | e Si
varices esofagicas. | post-quirdrgico medido por endoscopia. e NO
Trombocitopenia Disminucidn de las cifras de plaquetas. e Persistente
(Valores menores de 50.000 Uds.) en el post- | ¢ No persistente
operatorio.
Esplenomegalia Aumento de las dimensiones esplénicas | e Persistente

No persistente

Permeabilidad de la
derivacion
quirdrgica

Grado de permeabilidad de la anastomosis
dado por la presencia de flujo sanguineo y
adecuado calibre de la misma medidos por US
Doppler.

Permeable
No permeable

82



Las técnicas quirargicas empleadas fueron:

- Derivacion esplenorenal latero-lateral. En pacientes mayores de tres afios con

obstruccion portal extendida a las ramas intra-hepaticas.

- Derivacion mesentérico-portal de Rex. En pacientes menores de tres afios con

adecuado calibre y flujo de las ramas portales intra-hepaticas.

- Esplenectomia con desvacularizacién. En pacientes con trombosis de la vena esplénica.
Todas las intervenciones quirargicas se realizaron siguiendo las medidas pre y post operatorias
establecidas en el protocolo (Capitulo I1).

Estudio de intervencion cuasi-experimental (comparativo)
Para evaluar la efectividad del protocolo de diagndstico y tratamiento se realiz6 un estudio de
intervencién de tipo cuasi-experimental, modalidad antes — después (estudio comparativo) sin

grupo control con el siguiente disefio:

G: Oy ... X ... Og

Donde: G: Grupo de sujetos (poblacidn).
O: Estudios realizados a los sujetos de analisis (mediciones).
O,: Medicidn realizada antes del estimulo (mediciones pre-prueba).
O1: Mediciones realizadas después del estimulo (mediciones post- prueba).
X: Estimulo (aplicacion de la tipologia disefiada y de las modalidades diagndsticas y
terapéuticas del protocolo propuesto).
Las variables evaluadas antes y después de aplicado el estimulo (mediciones pre y post-
prueba) fueron las siguientes:

Definicion y operacionalizacion de las variables.
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Variable

Descripcion

Escala

Pacientes Cantidad de pacientes de riesgo | En numeros enteros.

conocidos 0 enfermos atendidos a nivel | Dos categorias:
hospitalario por causas | e De riesgo con sintomas
relacionadas con la enfermedad. e Enfermos

Edad al Edad bioldgica en afios al En nimeros enteros.

diagndstico momento de ser diagnosticada
la enfermedad o el riesgo.

Forma de Signos o sintomas clasicos de e Temprana:  Esplenomegalia

presentacion de
la enfermedad

debut de la enfermedad
presentes al momento en que se
realizo el diagndstico.

sola o con hiperesplenismo y
circulacion colateral.
e Tardia: SDA alto o bajo.

Ingresos por afio

Promedio de ingresos anuales
por una causa relacionada con
HTP.

En niimeros enteros

Episodios de
SDA por afio

Promedio de episodios de SDA
relacionados con HTP (Ruptura
de varices 0 GPH).

En nlimeros enteros

Requerimientos
transfusionales

Cantidad de transfusiones
requeridas al afio.

e Alta: Més de tres.
e Baja: Menos de tres.

Especificidad del

Segun la técnica radioldgica

e Baja: realizado mediante

diagnostico utilizada para el diagndstico. ultrasonografia convencional

radiologico e Alta: realizado mediante
ultrasonografia Doppler

Diagnostico por | Segln se hubiera realizado la e Si

exploracion endoscopia para establecer el e NO

endoscopica diagndstico de SDA.

Suficiencia del Segun la modalidad terapéutica e Suficiente

tratamiento
recibido.

recibida en dependencia del tipo
de paciente.

e |nsuficiente

3.1.1 Procesamiento y analisis de la informacion.

Para procesar la informacién se confecciond una base de datos automatizada que permitio la
captacién de los datos. Para la realizacién de pruebas estadisticas del estudio comparativo se
utilizé el programa SPSS version 15.0 para Windows y se aplicd un test de comparacion de
medias (T de Student) considerando la significacion estadistica para una P menor de 0.05.

3.1.2 Aspectos éticos:
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Toda la informacién utilizada en este estudio se conservo bajo los principios de maxima
confiabilidad sin revelar la identidad de las personas. El uso de la misma ha sido Gnicamente
con fines cientificos. Para realizar la EPG percutanea, el tratamiento esclerosante y el
quirargico se solicito el consentimiento informado de uno o ambos padres del paciente o en su
defecto del tutor (Anexo 8). La seleccidn de la modalidad de tratamiento a aplicar se hizo bajo
los principios de la maxima beneficencia y teniendo en cuenta no hacer dafio.

El protocolo de investigacion fue aprobado y aceptado por la comision de ética y el consejo
cientifico del centro donde se llevo a cabo, por el consejo cientifico médico provincial de
Holguin y financiado por el departamento de proyectos del CITMA desde el 2005.

3.1.3 Limitaciones del estudio

Limitantes y fortalezas del estudio cuasi-experimental: La intervencion aplicada basa su
fortaleza interna en el proceso explicado en el capitulo precedente en el que se logra un
protocolo con la mayor evidencia cientificas disponible, validado con el método de expertos,
con lo cuél fue posible atenuar la principal limitante de este tipo de estudio en el que no se
pueden controlar algunas fuentes de invalidacién interna de los resultados, ni la maduracion
I6gica del sujeto del estudio independientemente de la aplicacién o no de la intervencion.
Dificultades con la disponibilidad de los medios de diagndstico radiolégico de tecnologia de
avanzada, tales como el US Doppler pulsado y la angio-TAC en el centro donde se realiz6 el
estudio fueron una limitante que obligo a la utilizacion de un método invasivo como la EPG en
los primeros afios del estudio, aunque éstas se realizaron bajo sustraccion digital.

La afeccion de la funcidn encefalica secundaria a cambios en el flujo cerebral (encefalopatia
porto-hepética) no pudo ser demostrada en este estudio por limitaciones en los recursos

materiales y tecnoldgicos necesarios para este diagndstico especifico.

85



3.2 Anélisis y discusion de los resultados.

Se estudiaron 52 pacientes con el diagnéstico de HTP pre-hepética entre 0 y 18 afios. Diez
pacientes fueron clasificados en la categoria de riesgo con sintomas (Tipo 1) y 42 enfermos, de
los cuéles siete fueron de Tipo 11y 35 de Tipo Ill. Ocho pacientes fueron evaluados y tratados
como pacientes Tipo 1V en el episodio de SDA agudo. El periodo de seguimiento fue de tres

afios (Gréfico 1).

L

Tipol Tipo Il  Tipo Il Tipo IV

Gréfico 1. Tipos de pacientes estudiados
La distribucion de los pacientes segln grupos de edad se aprecia en la tabla 1.

Tabla 1. Pacientes segun grupos de edad.

Edad (afios) No %

Menores de 1 1 1.9

lad 9 17.3
5a9 17 32.7
10a 14 15 28.8
Mayores de 14 10 19.3
Total 52 100.0

Fuente: Registro primario

Predominaron los pacientes entre cinco y nueve afios de edad (32.7 %), lo que coincidi6 con la
literatura en la que se describe que la edad de comienzo de los sintomas es fundamentalmente

después de los cuatro afios, con avance de la enfermedad durante los cinco a seis afios
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siguientes, etapa en la que suelen comenzar a aparecer las complicaciones. Bismuth y
colaboradores™™® plantean que el sindrome de HTP es infrecuente antes de los 12 meses y
comienza a manifestarse entre los cuatro y seis afos, lo cual es atribuible al establecimiento de
las consecuencias fisiopatoldgicas de la obstruccién portal en este periodo.

La mayoria de los pacientes estudiados (94,2%) presentaba trombosis portal secundaria a
cateterismo umbilical mientras un 1,9 % lo era a onfalitis neonatal. Los pacientes sin
antecedente etioldgico se concluyeron como idiopaticos por descartarse enfermedad hepatica o
afeccion post-hepatica en el momento del estudio (Tabla 2).

Tabla 2. Etiologia de la obstruccion portal.

Antecedentes No %
Cateterismo umbilical 49 94.2
Onfalitis 1 1.9
Idiopatica 2 3.8
Total 52 100

Fuente: Registro primario.

En este estudio, que sélo incluye las causas pre-hepaticas, la etiologia de la obstruccion fue
fundamentalmente de origen tromboético secundaria al cateterismo umbilical muy generalizado
en el medio. Para poder revertir la situacién actual, ha quedado demostrado, con la
caracterizacién de la poblacion, que hay que actuar sobre dicha etiologia. Se impone, siempre
que sea posible, utilizar vias alternativas de acceso venoso o cumplir estrictamente con las
indicaciones para el uso de la via umbilical cuando la misma sea imprescindible. En estos
casos se preconiza su empleo durante el tiempo minimo necesario, la ubicacién correcta del
catéter, limitar la administracion por esta via de sustancias hiperosmolares y realizar un

seguimiento ultrasonogréfico diario, para identificar signos de vasculitis y retirar el catéter.
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El SDA agudo predomin6 como forma de presentacion de la enfermedad en el 61.5 % de los
pacientes (Tabla 3).

Tabla 3. Formas de presentacion de la enfermedad.

Forma de presentacion No %
SDA 32 61.5
Esplenomegalia 18 34.6
Circulacién colateral 2 3.8
Total 52 100

Fuente: Base de datos

El 80% de los pacientes con HTP sangrara alguna vez, de ellos un 20 a 30% antes del afio de
edad y entre el 60 a 70% antes de los 6 afios™.

El sistema de salud cubano cuenta con las condiciones para lograr el diagnostico precoz de
este sindrome antes de que ocurra el primer episodio de SDA, mediante el seguimiento clinico
y ultrasonogréfico a todo paciente de riesgo (tipo | de la tipologia empleada). Esta nueva
concepcion puede revolucionar el estado de la HTP pre-hepatica en Cuba porque corrobora la
etiologia e identifica precozmente al riesgo.

Resultados de la aplicacion de las modalidades diagndsticas y terapéuticas.

Pacientes Tipo I. En este grupo se incluyeron diez pacientes de riesgo todos por presentar
esplenomegalia en el periodo post-cateterismo. La edad promedio de inicio de los sintomas fue
de 36 meses. Se presentd esplenomegalia como signo inicial en el 80 % de los casos.
Resultados de la aplicacion de las modalidades diagnosticas: No se presentaron

alteraciones hematoldgicas en estos pacientes. En tres de los diez pacientes de este grupo
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aparecieron alteraciones en el US Doppler abdominal (30%) como la trombosis y/o
cavernomatosis de la vena porta, esplenomegalia y circulacion colateral.

Dos pacientes de este grupo presentaban varices esofagicas grado | (incipientes).
Seguimiento: Se realiz6 cada seis meses por un periodo de tres afios durante el cual tres de
ellos se desplazaron al estadio siguiente y transitaron al grupo de pacientes tipo II.

Es preciso insistir en el seguimiento a los pacientes de riesgo en la atencién primaria y como
ya se demuestra en estos resultados con la identificacion de diez casos nuevos diagnosticados
por signos precoces, es posible lograr un diagnostico temprano, contrario a lo reportado en la
literatura internacional donde el SDA suele ser el signo de debut y aparecer tardiamente. Este
resultado demuestra la utilidad de la tipologia y el protocolo propuestos en lo referente al
paciente de riesgo y abre una nueva etapa en el enfoque diagndstico de la afeccién, que
conducira a que el SDA (signo tardio) deje de ser la forma principal de presentacion.

Pacientes Tipo Il. En este grupo se incluyeron siete pacientes.

Resultados de la aplicacion de las modalidades diagndsticas: En el 100 % de los casos se
demostr6 HTP pre-hepéatica desde el punto de vista radiolégico y endoscopico. El 57,1%
presentd anemia y trombocitopenia y un 14,2% pancitopenia.

No se encontraron alteraciones del perfil hepato-renal ni antigeno de Hepatitis B.

En el 100% se encontraron alteraciones en el US Doppler del eje portal, que mostrd
obstruccién portal pre-hepatica por trombosis y circulacion colateral en el hilio hepatico y el
circuito gastroesofagico. En el 71,4% de los casos se constatd disminucion de la velocidad y el
flujo portal hacia el higado y en todos, el aumento de tamafio del bazo.

El examen endoscopico fue positivo en seis de siete pacientes para un 85,7 %, con predominio

de varices esofagicas grado I11-1V segln escala de Paquet'®* (Anexo 9).
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Un paciente present gastropatia portal hipertensiva.

La biopsia hepatica result6 negativa en los dos pacientes de este grupo sin antecedentes de
cateterismo umbilical en los que esta indicado este procedimiento, por lo que se concluyeron
como trombosis portal idiopética.

Resultados de la aplicacién de las modalidades terapéuticas: Todos los pacientes recibian
tratamiento farmacoldgico al momento del estudio y de ellos un 85,7% requiri6 tratamiento
endoscopico, al exponerse la presencia de varices esofagicas mediante endoscopia; ello
demostrd que eran insuficientes las modalidades terapéuticas que se aplicaban a estos
pacientes antes de utilizar el protocolo (Gréfico 2). La evolucion fue hacia la desaparicion total
de las varices con la escleroterapia, sin recurrencia del sangrado en el periodo evaluado, para
una efectividad del tratamiento esclerosante de un 100% y un promedio de 5,4 sesiones por

paciente. No se requirio tratamiento quirdargico.

Pacientes Tipo 11

Antes Después

B Farmacoldgico solo O Esclerosis O Cirugia

Gréfico 2. Modalidades terapéuticas aplicadas en pacientes Tipo Il.
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Pacientes tipo Ill. En este grupo se incluyeron 35 pacientes. La aplicacion del protocolo
demostr6 HTP pre-hepatica en todos los casos desde el punto de vista hematoldgico,
radioldgico y endoscopico.

Resultados de la aplicacion de las modalidades diagnosticas: EI 100% presentd anemia y
trombocitopenia. Un 17,1% present6 pancitopenia. No se encontraron alteraciones del perfil
hepato-renal ni antigeno de hepatitis B positivo.

En todos los pacientes se encontraron alteraciones en el US Doppler abdominal como
trombosis portal con transformacién cavernomatosa a forma radiolégica de ovillo vascular,
abundante circulacion colateral en el area espleno-portal y el hilio hepético y esplenomegalia.
El examen endoscépico fue positivo en todos los casos. El 74% de las varices esofégicas era
grado I11-1V de Paquet y en un 8,5% existian varices gastricas asociadas. En 12 pacientes se
encontro gastropatia portal hipertensiva (34,2 %).

En tres pacientes de este grupo se encontraron alteraciones ecocardiograficas consistentes con
sobrecarga de cavidades derechas e hipertension pulmonar.

Aparecieron alteraciones en el estudio electroencefalografico en el 20 % de los pacientes pero
las mismas fueron relativas a lesiones neuroldgicas de etiologia hipéxica perinatal. Este
estudio no reveld signos de la encefalopatia porto-hepética o porto-sistémica descrita en los
pacientes con HTP pre-hepatica, y los test neuro-psicoldgicos o estudios psicométricos
especificos no pudieron ser aplicados por falta de recursos técnicos. En estos pacientes, a los
cuales se les realiz6 US Doppler transcraneal, se demostraron alteraciones de los patrones
hemodinamicos de la circulacién cerebral con aumento de las velocidades sistdlica, media y
diastolica en la arteria cerebral anterior y media asi como desorganizacion del flujo cerebral

normal, aunque no se arribd a conclusiones significativas.
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Alteraciones neurocognitivas y de la esfera del pensamiento han sido reportadas en pacientes
con HTP no cirrdtica® sin embargo los resultados de los test psicométricos antes y después de
la derivacion de Rex aln no han sido publicados.

Reyes y colaboradores* refieren tratamiento temprano con lactulosa en pacientes derivados
por HTP pre-hepatica, por presentar signos de encefalopatia postoperatoria. Sin embargo

Alagille y colaboradores®

reportan no haber encontrado alteraciones significativas en el
desarrollo escolar o laboral de pacientes derivados y si un ligero empeoramiento de la
orientacion espacio-temporal y disminucion considerable en sus valores psicométricos a pesar
de mostrarse clinicamente bien. Es posible que dificultades cognitivas y emocionales
subclinicas estén asociadas a las derivaciones portosistémicas y esto ha estimulado el
desarrollo de derivaciones como la técnica de Rex (mesentérico-portal) que restablece el flujo
fisioldgico portal a través del higado.

Se requiere de mayor evidencia cientifica, pero sin duda la repercusién de la desviacion

anormal de la sangre hacia otros sistemas y érganos como corazdn, pulmén y cerebro puede

constituir indicacién de la técnica antes mencionada.

Todos los pacientes de este grupo tenian antecedentes de cateterismo umbilical, por lo que no
fue necesario realizar biopsia hepética.

Se realiz6 EPG percutanea en siete pacientes. Las portografias fueron de alta calidad y los
principales hallazgos fueron la visualizacion del eje espleno-portal y sus vasos con abundante
circulacion colateral en los territorios del hilio esplénico, hacia la circulacién esofagica y en el
hilio hepético. En dos pacientes se encontraron signos de autoderivacion con desviacion del

flujo portal a la vena cava desde las primeras vistas.
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Este estudio estad indicado fundamentalmente en pacientes en los que se haya definido la
necesidad de tratamiento quirdrgico, para escoger la técnica a emplear y en pacientes operados
para valorar la permeabilidad de la derivacion. Solo estd contraindicado en caso de
trombocitopenia severa (por debajo de 50.000). EI mapeo del arbol venoso portal es
sumamente importante en la planificacion quirdrgica. Los resultados obtenidos con este
estudio fueron satisfactorios, pero a pesar de ello el mismo se debe considerar limitado en
relacion a las técnicas imagenoldgicas que actualmente estan disponibles en centros de alta
tecnologia. Sin embargo la carencia de cualquiera de estos medios no debe considerarse una
limitante absoluta para realizar la derivacion ya que el US Doppler ofrece una panoramica
altamente confiable del &rbol portal y resulta también muy atil para el seguimiento.

En cuatro pacientes la presencia de TP fue demostrada por portografia indirecta mediante
AngioTAC trifasica. La angiografia mostré obstruccion limitada a la vena porta en tres
pacientes y extension a la vena mesentérica superior y esplénica en uno. Se encontr6 patencia
de las venas hepaticas, cava inferior y renal izquierda en todos los pacientes.

Resultados de la aplicacion de las modalidades terapéuticas:

Tratamiento farmacoldgico: Los 35 pacientes de este grupo ya recibian tratamiento
farmacolégico al momento de la intervencion aunque en 31 de ellos fue necesario reajustar la
dosis de propranolol segun el peso y la frecuencia cardiaca.

Esclerosis: La presencia de varices requirid de la aplicacién de esclerosis endoscopica en
todos los pacientes de este grupo. La efectividad de la misma fue del 71.4% y con un
promedio de ocho sesiones por paciente.

Fallo de la esclerosis: En 10 de estos pacientes el tratamiento esclerosante no fue efectivo

(28.6%). El fallo se dictamino por persistencia de las varices después de més de 10 sesiones de
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esclerosis. En tres pacientes se constatd la asociacidén de varices gastricas, cuya localizacion
imposibilitd realizar la esclerosis por razones técnicas (Tabla 4).

Tabla 4. Resultado del tratamiento esclerosante.

Estado No. %
Efectivo 25 71.4
Fallido 10 28.6
Total 35 100

Fuente: Base de datos

La efectividad de la escleroterapia en este grupo estuvo por debajo del 85% descrito en la
literatura, se asume que en relacion con el estadio avanzado de la enfermedad.

Cirugia: Siete pacientes de este grupo ya habian recibido tratamiento quirdrgico antes de la
intervencion, la mayoria de forma urgente y no derivativa. Al realizar la evaluacion
correspondiente segun los parametros del protocolo aplicado y adoptar las medidas
terapéuticas propuestas, otros 11 pacientes requirieron de cirugia electiva (31,4%), lo que
unido a la elevada necesidad de esclerosis de varices en este grupo de pacientes, evidencio la

insuficiencia de las modalidades previamente aplicadas (Grafico No.3).

Pacientes Tipo 11

Antes Después

‘ @ Farmacoldgicosolo @ Esclerosis O Cirugia‘

Gréfico 3. Modalidades terapéuticas aplicadas en pacientes Tipo Il1.
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La indicacion mas frecuente de cirugia fue el fallo de la esclerosis (10 pacientes) evidenciado
por repetidos episodios de SDA (promedio de tres anuales) y altas necesidades transfusionales
(promedio de 3.4 anuales). Las varices gastricas y el hiperesplenismo por sindrome de Banti,

constituyeron otras indicaciones de cirugia (Grafico 4).

[y

O P N WHMOUOON OO O

@ Fallo de laesclerosis

B Varices gastricas

O Hiperesplenismo

Gréfico 4. Indicaciones de tratamiento quirdargico.
En la literatura revisada, las indicaciones quirdrgicas no estan definidas de forma explicita,
pero muchos autores consideran como principal indicacion el fallo del tratamiento
endoscopico, asi como la presencia de varices gastricas o en intestino delgado, el sangrado
. . I 71,72,88,89. A
recurrente y el hiperesplenismo severo con retardo del crecimiento La técnica
quirtrgica mas empleada fue la espleno-renal latero-lateral en nueve pacientes (Tabla 5).

Tabla 5. Técnicas quirargicas empleadas

Técnica quirurgica No %
Derivacion espleno-renal latero-lateral 9 81,8
Derivacion meso-portal de Rex 1 9,09
Esplenectomia con desvascularizacion 1 9,09
Total 11 100

Fuente: Registro primario
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La cirugia se realiz6 con una modificacion técnica consistente en la ligadura del extremo
portal de la vena esplénica para impedir el paso retrdgrado de sangre de la vena porta a la vena
renal*?®. De las técnicas quirGrgicas usadas en los nifios, la derivacién espleno-renal se ha

879 Esta técnica ha sido

considerado la piedra angular de las derivaciones selectivas
popularizada en pediatria por Mitra y colaboradores’ quienes reportan su empleo en 104
pacientes con HTP no cirrdtica, sin realizar esplenectomia, con un indice de funcionamiento
anastomotico de un 87%.

La modificacion que se propone persigue los mismos objetivos que la espleno-renal distal
termino-lateral descrita por Warren’ y popularizada por Mitra”, con desconexién espleno-
portal y devascularizacion gastrica; es decir, descomprimir selectivamente las varices
esofagicas (circuito mas conflictivo) a la vez que mantiene el flujo anterdgrado para evitar la
insuficiencia hepatica. Al ligar el extremo portal de la vena esplénica se evita el paso
retrogrado de sangre portal a la vena renal logrando disminuir con ello la posibilidad de
encefalopatia postquirdrgica hepato-amoniacal. Por ultimo, esta técnica es util para tratar el
hiperesplenismo ya que al utilizar una anastomosis latero-lateral logra una boca anastomotica
mas amplia y técnicamente mas facil de realizar, con un mayor flujo en direccién a la vena
renal por el cierre del extremo portal de la vena esplénica, lo que podria teéricamente, reducir
la posibilidad de bloqueo anastomético®?.

En el estudio evolutivo de los pacientes derivados por esta técnica se demostré la
permeabilidad de la derivacion quirargica en el 100% de los casos, buen flujo venoso y
adecuado calibre de los vasos anastomosados, asi como una buena relacién entre la

permeabilidad de la derivacion y la desaparicién endoscopica de las varices.
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Se practico también una derivacion meso-portal de Rex en un paciente con vena porta
izquierda intra-hepatica permeable y una esplenectomia con desvascularizacion, en un
paciente con trombosis de la vena esplénica (Tabla 5).

Bambini y colaboradores®® han obtenido buenos resultados con la derivacién meso-portal sin
complicaciones intraoperatorias, reduccion de la estadia y no recurrencia del sangrado en un
largo periodo de seguimiento, asi como disminucién significativa de la esplenomegalia y

10 también

elevacion de las cifras de leucocitos y plaquetas. Dasgupta y colaboradores
obtienen mejoria significativa de la trombocitopenia después de esta técnica pero no siempre
desaparicion de la esplenomegalia. Ates®” y Gehrke'?’ consiguen iguales resultados
postoperatorios con la derivacion meso-portal e incremento rdpido y persistente de la
velocidad del flujo y el didmetro de los vasos portales intrahepéaticos con la evaluacién
Doppler en el postoperatorio inmediato. La autora coincide con estos autores que recomiendan
que la técnica deba ser considerada dentro de las opciones quirargicas en pediatria y usada con
mayor frecuencia, especialmente de forma temprana.

La esplenectomia debe reservarse para pacientes con trombosis esplénica e hiperesplenismo
incontrolable tal como se realizé en la serie, y también es Gtil en aquellos en los que no sea
técnicamente posible la derivacion, o si se realiza parcialmente unida a desvacularizacion
extensa en caso de que el personal que interviene esté poco entrenado en técnicas derivativas.
Eficiencia del tratamiento quirdrgico. Se encontré una disminucion significativa del nimero
de episodios de SDA y de las necesidades transfusionales anuales (P<0.05) después de realizar
el tratamiento quirtrgico. Se requirieron como promedio dos sesiones de esclerosis post-
quirargica por paciente, por persistencia de varices grado Il o Ill, en todos los casos

hipotensas. Este ultimo resultado es cuestionado por los propios autores en lo relacionado a la
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necesidad de realizar la esclerosis postquirurgica en estos pacientes, dado que se observé que
las vérices estaban blandas, deslustradas y dificiles de puncionar lo que puso en duda la
verdadera necesidad del tratamiento.

Las cifras de plaquetas aumentaron significativamente (P< 0.05) y no se registro persistencia
post-quirdrgica de la trombocitopenia. El tamafio del bazo, sin embargo no sufrié disminucion
significativa (P=0.06) a pesar de la normalizacion de las cifras plaquetarias, con
esplenomegalia persistente en todos los casos derivados. Esto parece ser secundario a la larga
duracion del hiperesplenismo y al hecho de que la baja resistencia del flujo favorece la
descompresion selectiva del arbol venoso portal, mas que del lecho esplénico. Orloff y

colaboradores*®®

también refieren que en una serie de 200 pacientes se corrigio el
hiperesplenismo en 127, pero ello no se correspondié con la disminucidn de la esplenomegalia
después de la cirugia correctiva.

La evaluacién por US Doppler en el periodo post-operatorio a corto y largo plazo demostrd
buena permeabilidad de la derivacion realizada quirdrgicamente en todos los casos. Los datos
sobre la evolucién postoperatoria de los pacientes estudiados son similares a los reportados
por otros autores que emplearon derivaciones'® 8387110113128 “narg quienes la trombosis de la
anastomosis, las recidivas hemorragicas y los episodios de encefalopatia también son raros.

El promedio de estadia postoperatoria fue de 7,4 dias con un periodo de seguimiento medio de
28.8 meses (rango de 11-36 meses) durante el cual los pacientes fueron sometidos a
evaluaciones clinicas, hematoldgicas, endoscopicas y ultrasonogréaficas repetidas, de forma

mensual por seis meses y luego anual por tres afios. No hubo mortalidad quirtrgica ni se

registro encefalopatia postoperatoria.
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El papel decisivo en el resurgir de la cirugia ha estado dado por los considerables avances
experimentados en el conocimiento de la fisiopatologia y hemodinadmica de la enfermedad y
revelaciones sobre anomalias fisiologicas en el curso de la HTP que han venido a sumarse a
favor del tratamiento quirdrgico. EI mito de la autoderivacion con el crecimiento ha dejado de
serlo con la demostracion, de que si no todos, la mayoria de los pacientes, ain autoderivados,
contintan presentando repetidos episodios de sangrado durante la adolescencia y la juventud
temprana, hasta que sucumben a un sangrado masivo, o son sometidos a cirugia derivativa.

A pesar de los avances y de la especificidad del diagndstico preoperatorio, los centros
asistenciales que enfrentan este tipo de cirugia, deben contar con cirujanos especialmente
entrenados, que puedan actuar ante contingencias surgidas durante el acto quirdrgico y que
dominen las diferentes variantes técnicas a utilizar en dependencia de la situacion anatomica.
Pacientes tipo V.

Se sometieron a este protocolo ocho pacientes Tipo 11 en el episodio de SDA agudo. Todos
presentaban anemia y trombocitopenia y ninguno presentaba leucopenia, alteraciones del
perfil hepato-renal ni antigeno de hepatitis B positivo.

El examen endoscdpico demostrd varices esofagicas sangrantes en todos los casos (Grado 111-
VI de Paquet). Se aplicaron los cuidados intensivos y el tratamiento farmacologico
protocolizados. Cuatro pacientes recibieron esclerosis endoscdpica de las varices con un 75%
de efectividad; uno de ellos requirié ser derivado de urgencia por persistencia del sangrado
después de tratamiento con sonda de balon y tres sesiones de esclerosis.

Los resultados de la aplicacion de las modalidades diagnosticas y terapéuticas por grupos

antes presentados se resumen a continuacion en la tabla 6.
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Tabla 6. Resultados de la aplicacion de las modalidades diagnosticas y terapéuticas.

Pacientes Tipo | Tipo 11 Tipo I Tipo VI
Numero de 10 7 35 8
pacientes
Alteraciones No Anemia- Anemia- Anemia-
hematologicas trombocitopenia trombocitopenia trombocito
57,1% 100% penia
14,2% pancitopenia. 17,1% pancitopenia.  100%
Alteraciones 30% Trombosis portal y Trombosis portal y
en US Trombosis caida del flujo portal  caida del flujo portal -
Doppler portal hepatdpeta. 71,4% hepatdpeta. 100%
Esplenomegalia 100% Esplenomegalia
100%
Hallazgos 20% 85,7 % 74% varices I1-1V 100%
endoscopicos Varices Vaérices esofagicas  8,5% V. gastricas Varices
positivos esofagicas 34,2 % GPH H1-VI
sangrantes
Estudio - - 11 EPG percutanea -
vascular 100% positividad
Tratamiento No 100% 100% -
farmacoldgico
Esclerosis No 85,7% 100% 100 %
Efectividad 100 % Efectividad 71,4% Efectividad
5%
Cirugia No No 11 (31,4%) 1

Fuente: Base de datos

Resultados del estudio comparativo. (Antes y después de la intervencion)

El nimero de pacientes aumentd de 38 a 52, a expensas de la identificacion de 14 casos

nuevos, de ellos 10 pacientes de riesgo con sintomas o Tipo | (Gréfico 5).
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Enfermos

Pacientes de
Riesgo

Después

Gréfico 5. NUmero de pacientes conocidos antes y después de la intervencion.

El promedio de edad al diagnostico disminuy6 de 11,1 a 3,7 afios, resultado que fue
estadisticamente significativo (P= 0.05). A partir de estos dos elementos se demuestra la
utilidad del concepto de paciente de riesgo en identificar tempranamente los signos de
enfermedad y actuar sobre ellos antes de que aparezcan las complicaciones.

Al comparar las formas de presentacion de la enfermedad se encontré un predominio de la
forma tardia antes de aplicar el protocolo (73,7% con SDA), lo cual cambié a las formas
tempranas (71,4% esplenomegalia y circulacion colateral) después de haberlo aplicado (tabla
7). Aunque en este caso el resultado de la comparacion no tuvo significacion estadistica (P=
0.06) si es de considerar significativo que con la aplicacion del protocolo se realiz6 el
diagndstico en estadios mas tempranos y la deteccion de formas clinicas menos graves.

Tabla 7. Forma de presentacion de la enfermedad antes y después de aplicada la metodologia.

Forma de presentacion Antes Después
No. % No. %
Temprana 10 26.3 10 71.4
Tardia 28  73.7 4  28.6
Total 38 100 14 100

Fuente: Registro primario
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AUn en la literatura médica actual se recoge el SDA como forma comin de presentacién, pero
esto debe considerarse un fracaso en el diagndstico correcto de la HTP con antecedentes de
cateterismo en los paises que aspiren a tener un sistema de salud de avanzada.

El nimero de ingresos por afio disminuy6 significativamente (P< 0.05) desde 3,34 ingresos
promedio anuales antes de la intervencién a 0,92 después de la misma, lo cuél estuvo
relacionado con la disminucion estadisticamente significativa (P< 0.05) de la cantidad de
episodios de SDA dado un promedio de 4,04 episodios antes de la intervencion y 0.84 después
de la aplicacién de la escleroterapia y en algunos casos del tratamiento quirdrgico, una vez
aplicadas las correcciones en el estadiamiento y modalidades de tratamiento requeridas.

Por iguales motivos los requerimientos transfusionales decayeron en el periodo post-
intervencién desde requerimientos Altos (promedio de 4,63 transfusiones por paciente al afio)
hasta Bajos (promedio de 0,45 transfusiones por paciente al afio) después de ella, lo cual tuvo
significacion estadistica (P< 0.05).

Al comparar el estado de las modalidades diagndsticas se detectd una especificidad baja antes
de aplicar la intervencion pues el 70 % de los pacientes con diagnéstico ultrasonografico
habian sido evaluados por la técnica convencional, mientras que el 97,8 % de los pacientes se
evalu6é por US Doppler durante de la aplicaciéon del protocolo, para una alta especificidad y
confiabilidad diagnéstica en la serie.

El 80% de los pacientes requeria evaluacién endoscopica al momento de la intervencién por
haber presentado uno o mas episodios de SDA, lo que se logré en el 100% de los pacientes
después de aplicado el estudio.

Las modalidades de tratamiento mostraron franca tendencia hacia la esclerosis y la cirugia: en

41 de los 42 pacientes enfermos (Tipo Il y Il de la tipologia empleada) que recibian como
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Unica modalidad el tratamiento farmacol6égico al momento de la intervencion, la aplicacion del
protocolo diagndstico demostrd la necesidad de afiadir el tratamiento esclerosante, mientras

que en 11 de ellos (tipo I11) ademas fue necesario afiadir la modalidad quirdrgica.

Esto demostrd que la aplicacion del protocolo permitio una clara definicion de la modalidad de
tratamiento requerida, incluyendo la definicion de las indicaciones quirurgicas y demostrd
que, a pesar de contarse con asistencia médica especializada, la carencia de un protocolo

privaba a estos nifios del tratamiento adecuado.

Si se considera que de los 10 pacientes de riesgo con sintomas incluidos en el estudio, tres
mostraron evidencias de la enfermedad y requirieron de tratamiento farmacolégico, del total
de los 52 pacientes estudiados, 44 pacientes (84,6%) recibian una modalidad terapéutica
insuficiente para el estadio en que presentaban la enfermedad al momento del estudio (Gréafico
6). Al ser evaluados y categorizados con la aplicacion de la tipologia y el protocolo propuestos

estos pacientes pasaron a recibir la modalidad de tratamiento correspondiente.

16,4

84,6
%

M Suficiente B Insuficiente

Gréfico 6. Suficiencia de las modalidades de tratamiento.
Los pacientes estudiados con HTP sin duda recibian una atencién multidisciplinaria, pero
como queda demostrado en este estudio la misma era insuficiente, ya que lo que se requiere es

una atencién interdisciplinaria donde el objeto de estudio (paciente con HTP) reciba de
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manera holistica y sistematica las acciones de un equipo médico de atencién, el cual debera
incluir en este caso gastroenter6logos endoscopistas, hepatdlogos, intensivistas, pediatras,
cirujanos pediatricos y médicos comunitarios, que actien de manera coordinada segun un
protocolo bien definido de acciones médicas especificas.

3.3 Conclusiones del capitulo

1. La poblacién estudiada fue predominante enferma, aunque se pudieron identificar
pacientes de riesgo gracias a la nueva concepcion etioldgica de la enfermedad, con la
que se lograron edades al diagnéstico y formas de presentacion mas tempranas.

2. Se demostrd que la tipologia propuesta tiene gran utilidad préactica y facilita adoptar
una mejor conducta ante estos pacientes, al permitir la aplicacién de modalidades de
diagndstico y tratamiento especificas.

3. Se demostr6 que el protocolo propuesto es aplicable, con buenos resultados, a los
pacientes con HTP pre-hepética aun cuando no se usen las variantes de diagndstico y
tratamiento ideales, siendo posible su adaptacion a escenarios de recursos limitados.

— Se obtuvo mejoria en la efectividad diagndstica.

— Se aplicaron modalidades terapéuticas mas eficaces.

— Se demostro la utilidad préactica de las indicaciones quirargicas propuestas lo que
permitid definir técnicas de acuerdo a la edad y a los hallazgos del mapeo vascular
portal preoperatorio y mejorar la calidad de la intervencidn quirdrgica.

4. La aplicacion de este protocolo demostré que la atencion médica que se brindaba a
estos pacientes resultaba insuficiente y que para lograr un control mas efectivo de la
enfermedad se requieren modelos de atencion interdisciplinaria donde el objeto reciba

de manera constante las acciones de un equipo de atencién médica.
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CONCLUSIONES GENERALES
1. Se introducen nuevos conceptos tedricos vitales en el conocimiento de la HTP
pediatrica, que dan al traste con viejos paradigmas sobre su etiologia y tratamiento al
considerarla una afeccion sin cura efectiva a incluirla con peso propio entre las
enfermedades cronicas de la infancia y que conducen a un nuevo enfoque de este

sindrome, sobre la base de una atencién integral y sistémica.

2. La introduccidn de la categoria de pacientes de riesgo y identificacién de las diferentes
etapas de la enfermedad, junto a la necesidad establecida tedricamente de
individualizar la conducta diagndstica y terapéutica, conducen a la implantacion de una
nueva tipologia aplicable a estos pacientes en Cuba, que es de utilidad practica para su

clasificacion y de lo cual no existen antecedentes en el pais.

3. El protocolo propuesto demostro ser efectivo y aplicable en escenarios de recursos
limitados, al lograr que un mayor nimero de pacientes fuera atendido, a una edad
significativamente méas temprana y con un cuadro clinico correspondiente al inicio de
la historia natural de la enfermedad, permitiendo mejorar la calidad de la atencion que

se le presta a los nifios con HTP pre-hepatica.

4. Se demostrd la necesidad de introduir modelos de atencién interdisciplinaria para
lograr un control mas efectivo de la enfermedad en el pais, donde el objeto de estudio

reciba de manera constante las acciones de un equipo de atencién médica.

5. La hipotesis qued6é demostrada y el problema cientifico considerablemente reducido.
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RECOMENDACIONES

Recomendamos considerar a la HTP pediatrica dentro de las afecciones cronicas de la infancia
y bajo los nuevos conceptos aportados en la presente investigacion, la creacion de un
programa nacional de prevencion, diagnostico y tratamiento de esta afeccion en los nifios en

Cuba.
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Anexo 1. Ldgica investigativa.

NUEVOS

HTP (FENOMENO) SDA
Manifestacion externa [[] Hiperesplenismo CONCEPTOS NUEVAS
Ascitis ESTRATEGIAS

Programa nacional

ANALISIS HISTORICO Etiologia NIVEL -Guias de Buenas
by Evolucién natural y DE SISTEMA P P
LOGICO Y ENFOQUE fisiopatolégica de la HTP (Elemento rector practlc_as clinicas

SISTFMICO -Estudios

Diagnéstico y tratamiento que transforma la

realidad)

colaborativos
-Introduccién de
técnicas quirdrgicas

-Adecuada clasificacion
-Aplicacion de medidas

Particularidades
etiolégicas en Cuba

ANALISIS Avances en el NIVEL ||] especificas a cada grupo
ELEMENTAL -oS - -Definicion de las
(Celular) conocimiento de la CELULAR indicaciones quirdrgicas

fisiopatologia
Falsos paradigmas

Real etiologia a enfrentar
Nuevas concepciones
fisiopatoldgicas
|||]|:> Necesidad de tipificacion
Importancia de atencién

protocolizada por grupos

-Tipologia
-Protocolo de
diagndstico y
tratamiento

PORTADOR
MATERIAL
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Anexo 2. Ventajas y desventajas de las modalidades de diagnoéstico y tratamiento en HTP

pre-hepatica.

Método de diagndstico

Ventajas

Desventajas

Esplenoportografia

Buena definicion de la
anatomia del sistema espleno-
portal y sus colaterales.

Riesgo de producir lesion
esplénica y sangrado
intrabdominal grave.

Portografia arterial
computarizada o angioTAC
Angio-resonancia magnética

Altisima calidad y resolucion
de la imagen del arbol portal
y sus colaterales.
Disminucion de los
requerimientos de contraste.
Alta definicién del sitio de
obstruccion portal.

Alto costo (tecnologia
digital de punta no
disponible en hospitales
provinciales).

Ecografia doppler pulsada

Es inocua, de bajo costo y
alta seguridad diagnostica.
Proporciona informacion
cualitativa solida y
reproducible y una valoracién
cuantitativa del flujo
sanguineo de gran valor
diagndstico.

Alto costo (tecnologia
digital de punta no
disponible en hospitales
provinciales).

Esofagograma de bario

Es de facil realizacion y bajo
costo.

Ofrece una imagen indirecta
de la existencia de las
varices.

Endoscopia digestiva alta

Alta confiabilidad porque
facilita la visualizacion
directa, tamafio, grado de
tortuosidad y extensién
proximal de las varices
esofagicas.

Permite realizar tratamiento.

Requiere anestesia en
pacientes pequefos.

Gradiente de presion portal

Confirma la hipertension del
circuito.

Es de utilidad para comprobar
la eficacia de la derivacion
establecida quirargicamente.

Si se hace de forma
indirecta midiendo la
presién esplénica puede
acarrear hemorragia
intrabdominal. (Es invasiva)
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Meétodo de tratamiento

Ventajas

Desventajas

Farmacoldgico

Reduccidn significativa de la
presion portal y del riesgo de
recurrencia de SDA.

No trata la causa (es un
método paliativo).

Esclerosis endoscopica de las
varices

Alta efectividad para lograr la
desaparicion de las varices
esofagicas de forma electiva
como en el episodio de
sangrado agudo.

Se requieren repetidos
intentos de esclerosis con un
indice de re-sangrado mayor
del 50% debido a la
persistencia de la enfermedad
de base(es un método
paliativo).10 a 30% de
complicaciones.

Ligadura endoscopica de las
varices

Mayor efectividad que la
esclerosis en el SDA y menor
indice de complicaciones.

No trata la causa (es un
método paliativo).

Cirugia La cirugia derivativa es la Las derivaciones totales
Unica opcién definitiva para | producen encefalopatia
vencer el obstaculo portal, porto-sistémica.
pero solo en la variante porto- | Las derivaciones parciales
portal (Rex) se puede descomprimen solo el circuito
restablecer el flujo hepatico afectado.
conservando la fisiologia del | Las intervenciones no
sistema. derivativas son paliativas y

brindan un alivio temporal a
la hipertension del circuito
afectado.

TIPS Supera las desventajas de la Esta opcidn solo es

laparotomia Es de facil
realizacion pues se trata de un
abordaje endovascular que no
altera la anatomia del hilio
hepatico y no compromete el
trasplante.

considerada una terapia
temporal en caso de HTP
hepatica con SDA intratables
en espera de transplante
hepatico.

Es de escasa aplicacion en los
nifos.

Tiene alto indice de trombosis
y tasas de estenosis mayores
del 50% y hasta un 30% de
recurrencia de la
encefalopatia.

Trasplante hepético

El trasplante no sélo trata las
consecuencias del sindrome,
sino también la enfermedad
subyacente.

No es de gran aplicacion en
HTP pre-hepética donde se
conserva funcion normal del
higado.
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Anexo 3

Algoritmo para la conducta a seguir ante pacientes con riesgo de HTP Pre-hepética

Cateterismo
umbilical

e
1

[ Identificacién del riesgo ]

=

&

Protocolo de

No evidencias de

seguimiento clinico y Paciente |]|]|::> trombosis
ultrasonogréfico en De
atencion primaria Riesgo =

Evidencias de trombosis

Alta a los

HTP 6 afios
[ Protocolo de diagndstico . ﬂ
I I I
Pacientes Pacientes Pacientes
gue no han gue han con SDA
sangrado sangrado Agudo
@ Profilaxis primaria: - Medidas generales
PrOﬁIaXiS - Tto. Farmaco|égico - Tto. Farmaco]oglco
P ) - Esclerosis urgente
- Tto.
Farmacoldgico 2 $
Fallo
Cirugia
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Anexo 4

Protocolo de diagnoéstico y tratamiento para la HTP pre-hepatica pediatrica

Pacientes
tipo |

Pacientes
tipo 11

Pacientes
tipo 111

Pacientes
tipoVI

Identificacion
y seguimiento
clinicoy
ultrasonografi-
o en atencion
primaria cada
6 meses

Si sintomas de
HTP
Evaluacion
clinica,
endoscopica y
ultrasonografica
en atencion
secundaria

Hemograma
Coagulograma
Perfil hepato-
renal

USG Doppler
Endoscopia
digestiva
superior

-Propranolol

2-4 Kg/dia
Espironolactona
1-3mg/Kg/dia
-Esclerosis de
varices si
intolerancia o
imposibilidad de
tto. medico

Hemograma
Coagulograma
Perfil hepato-
renal

USG doppler
Endoscopia
digestiva sup.
Ecocardiograma
Electro-
encefalograma
Biopsia hepatica
AnaioTAC

-Propranolol
2-4 Kg/dia
Espironolactona
1-3mg/Kg/dia
-Esclerosis de
varices con
Polidocanol

Hemograma
Coagulo-
grama
Endoscopia
digestiva
superior

-Monitoreo
-Volumen
-Sonda de
balén
-Vasopresina
-Somatostatina
-Profilaxis de
encefalopatia
-Esclerosis
urgente

Cirugia Electiva
- Fallo de Esclerosis

- Un SDA masivo con
peligro para la vida

- Varios episodios de
SDA - Hiperesplenismo
severo

- Evidencias de
autoderivacién

- Pacientes en programa

Cirugia Urgente
-Fallo de esclerosis

-Sangrado después
de retirar la sonda
de bal6n
-Necesidad de
transfundir méas de
la % de la volemia
- Inestabilidad
hemodinamica

Indicaciones absolutas {

O=-ZM=S>=1>I -

Indicaciones relativas

de trasplante hepético
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Método Delphi. Determinacion de la competencia de los expertos.

Anexo 5

ENCUESTA DE AUTODETERMINACION DE LA COMPETENCIA DEL EXPERTO.

Estimado profesor: como parte de una investigacion doctoral se requiere de su amable

colaboracion. Usted ha sido seleccionado como posible experto para ser consultado respecto a

los aspectos mas importantes que se quieren incluir en la elaboracion de un protocolo para el

diagndstico y tratamiento de la HTP pre-hepatica en nifios en Cuba. Las preguntas que se

realizaran no tienen fin evaluativo y sus respuestas seran de caracter anénimo.

Datos profesionales.

Institucién a la que pertenece:

Calificacion profesional, grado cientifico o académico:

Especialista Master Doctor en Ciencias
Categoria docente:
Instructor Asistente Auxiliar Titular

Afos de experiencia en el cargo:

Afos de experiencia docente y/o en la investigacion:

Jefe de proyecto investigativo: Si( ) No ()

1. Necesitamos, antes de realizarle la consulta correspondiente, que usted defina su

competencia en este tema, a los efectos de reforzar la validez del resultado de la

consulta que realizaremos. Por esta razon le rogamos que marque con una X, en la

tabla siguiente, el valor que se corresponde con el grado de conocimientos que usted

posee sobre el tema. Considere que la escala que le presentamos es ascendente desde 0

hasta 10.

10
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2. Realice una auto valoracion del grado de influencia que cada una de las fuentes que le
presentamos a continuacion ha tenido en su conocimiento y criterio sobre el tema
(Hipertension portal pre-hepatica pediatrica). Para ello marque con una cruz (X), segun
corresponda, en A (alto), M (medio) o B (bajo).

Grado de influencia de cada una de
Fuentes de argumentacion. las fuentes.

A (alto) | M (medio) | B (bajo)

Analisis tedricos realizados por usted.

Su experiencia obtenida.

Trabajo de autores nacionales.

Trabajo de autores extranjeros.

Su propio conocimiento del estado del problema en el
extranjero.

Su intuicion.

CONSULTA

Primera propuesta:

A continuacion le presentamos los aspectos que se desean consultar respecto a la relevancia de
los aspectos tenidos en cuenta en el protocolo para el diagnéstico y tratamiento de la HTP pre-
hepatica en nifios. Marque con una X su criterio teniendo en cuenta la siguiente escala:

MR: Muy relevante.  BR: Bastante relevante.  R: Relevante.
PR: Poco relevante  NR: No relevante.
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EVALUACION
Aspectos a evaluar Marqgue una categoria

MR |BR |R [PR [NR

Pertinencia de considerar las particularidades

1 |etiolégicas y clinicas de la enfermedad en nifios en
Cuba.

Reconocimiento de las modificaciones
2 fisiopatologicas que tienen lugar en el curso de la
obstruccidn portal pre-hepatica

3 | Introduccion del concepto de paciente de riesgo

4 |Nueva tipologia de los hipertensos portales pre-
hepaticos en pediatria

Reconocimiento de la crisis los paradigmas de

5 |diagnéstico y tratamiento de la enfermedad en los
nifos

6 |Aplicacién de modalidades diagndsticas especificas

7 | Aplicacion de modalidades terapéuticas especificas

8 |Clasificacién de las indicaciones quirdrgicas

Segunda propuesta:

La cirugia debe reservarse por su complejidad para pacientes tipo 111, siempre después de que
hayan fracasado las modalidades iniciales conservadoras, cuando haya evidencias de
alteraciones solo reversibles con la derivacién quirdrgica. Se definen en el protocolo
indicaciones absolutas y relativas de la misma. Marque con una cruz (X) en la celda que se
corresponda con el grado de relevancia que usted otorga a cada uno de los criterios de
intervencién quirdrgica que se tendran en cuenta para elaborar el protocolo de diagnéstico y

tratamiento a la HTP pre-hepética en pediatria.
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EVALUACION
Aspectos a evaluar Marqgue una categoria

MR|BR | R [PR [NR

Fallo de tratamiento esclerosante (mas de cinco
sesiones de esclerosis con persistencia de varices
de igual grado).

Un episodio de sangrado digestivo masivo con
peligro para la vida.

Hiperesplenismo severo.

Esplenomegalia gigante.

Varios episodios de sangrado.

Varices en localizacion de dificil acceso para el
tratamiento endoscopico.

Evidencias de autoderivacion con desarrollo del
sindrome hepato-pulmonar, encefalopatia oro-
hepética, alteraciones de la coagulacién u otra
manifestacién hemodinamica grave.

Pacientes incluidos en el programa de trasplante
hepatico.

Domicilio en area de dificil acceso.

1. Describa a continuacion otros aspectos que usted considere deben ser incluidos en

esta propuesta que estamos sometiendo a su consideracion.

Muchas gracias por su colaboracién
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Anexo 8
DOCUMENTO DE CONSENTIMIENTO INFORMADO

Tipo de Estudio:

Yo DE ANOS DE EDAD. PADRE
O TUTOR (EN SU DEFECTO POR IMPOSIBILIDAD FISICA O LEGAL) del paciente

CON C.l. Y CON DOMICILIO
EN
HAGO CONSTAR de forma expresa que el Dr. miembro

del servicio de cirugia pediatrica de este hospital me ha informado, a mi entera satisfaccion, de
todo lo relativo al estudio/tratamiento a realizar y de conformidad con los riesgos médicos que
ello implica, por padecer las siguientes lesiones o enfermedades:

HIPERTENSION PORTAL PRE-HEPATICA

Ante este tipo de afeccion esta indicada la REALIZACION DE ESTE ESTUDIO QUE
PUEDE SER DIAGNOSTICO Y AYUDAR A EMITIR UN PRONOSTICO

1.° DE ESTA INTERVENCION SE ESPERA CONSEGUIR:

a. Llegar a un diagnéstico correcto de la lesion.
b. Emitir un prondstico

2.° En dicha intervencion es POSIBLE AUNQUE INFRECUENTE que se produzcan entre
otras las siguientes complicaciones o efectos secundarios:

A. Infeccion del sitio estudiado.
B. Hemorragia

3° Esta intervencion se efectuara bajo anestesia por el servicio de anestesiologia que le
informara de los riesgos y complicaciones.

ESTE CONSENTIMIENTO QUE LIBREMENTE OTORGO NO SUPONE RENUNCIA A
NINGUNO DE MIS DERECHOS. CONSIDERO QUE HE RECIBIDO LA INFORMACION
SUFICIENTE, HE TENIDO LA OPORTUNIDAD DE PLANTEAR DUDAS Y QUE ME
SEAN RESUELTAS.

Firma
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CLASIFICACION ENDOSCOPICA DE LAS VARICES ESOFAGICAS

Anexo 9

(Paquet, 1994)

GRADO CARACTERISTICAS ENDOSCOPICAS

Minima protrusion de la pared esofagica o

teleangiectasias e hipervascularizacion capilar.

Presencia de n6dulos o cordones moderadamente
protruyentes que ocupan como maximo ¥ de la luz

esofagica.

Protrusion de vérices que invade hasta de la mitad

de la luz esoféagica.

v

Vaérices tan gruesas que ocupan mas de la mitad de

la luz esofagica.
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