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RESUMEN
La hipertensión portopulmonar (HTPP) es una complicación 
infrecuente de la hipertensión portal, que sigue un curso 
progresivo con un pronóstico sombrío. Los reportes en pacientes 
pediátricos son escasos y con períodos de seguimiento cortos. 
Se describe una paciente con cirrosis descompensada que 
desarrolló HTPP resuelta mediante trasplante hepático, que 
permanece asintomática tras diez años de seguimiento.
Palabras clave: hipertensión pulmonar, hipertensión portal, 
trasplante de hígado, niño.
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INTRODUCCIÓN
La hipertensión portopulmonar (HTPP) 

es una consecuencia de la hipertensión portal 
descripta tanto en pacientes cirróticos como en no 
cirróticos. Su detección se ve dificultada porque 
habitualmente evoluciona de manera silenciosa 
durante años, aún en estadios avanzados de la 
enfermedad.1 Esta enfermedad sigue un curso 
progresivo que va desde la vasoconstricción hasta 
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la hipertrofia de las arteriolas pulmonares, lo que 
lleva a la falla cardíaca derecha.2,3 Sin tratamiento, 
se estima una supervivencia de 6 meses a partir 
del diagnóstico, y entre 40 % y 70 % a 5 años, aún 
con tratamiento con vasodilatadores y trasplante 
hepático (TH). Si bien los casos de HTPP leve a 
moderada pueden responder favorablemente 
al TH, el momento óptimo para su indicación 
no está definido claramente para la población 
pediátrica, y los reportes son escasos, con poca 
información sobre el seguimiento a largo plazo.4,5

Se describe el caso de una adolescente que se 
presentó a la consulta con cirrosis descompensada 
por hepatitis autoinmune descompensada e HTPP 
moderada, tratada con vasodilatadores y TH, 
que alcanzó la remisión sostenida a 10 años de 
seguimiento.

CASO CLÍNICO
Una paciente de 12 años fue derivada por 

distensión abdominal dolorosa, ictericia y 
coluria de cinco días de evolución. Como único 
antecedente presentaba una apendicectomía a 
los 8 años, sin mayores complicaciones. A su 
ingreso impresionaba enferma, con una presión 
arterial de 110/80 mmHg, frecuencia cardíaca 
de 124 lat/min y desdoblamiento del segundo 
ruido cardíaco. El abdomen era doloroso, con 
matidez desplazable y una hernia umbilical de 
reciente aparición. Presentaba, además, edemas 
periféricos, sin otros hallazgos patológicos.

Los estudios de laboratorio mostraron un 
compromiso grave de la función hepática 
(Tabla 1). La radiografía de tórax evidenciaba 
cardiomegalia a expensas del ventrículo derecho, 
un arco pulmonar prominente y congestión 
perihiliar. La ecografía abdominal mostraba un 
hígado pequeño y heterogéneo, con Doppler 
normal y ascitis grave; en el ecocardiograma se 
observaba dilatación atrioventricular derecha 
con movimiento septal paradojal. La presión 
sistólica de la arteria pulmonar (PSAP) calculada 
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era de 87 mmHg (valor normal [VN]: 18 a 
25 mmHg). Se realizó paracentesis abdominal 
y se obtuvo líquido con 2200 polimorfonucleares/
ml. Se envió a cultivo, en el que aisló E. coli. Se 
indicó cefotaxima, furosemida, espironolactona y 
albúmina por vía intravenosa. Con diagnóstico de 
hepatitis autoinmune de tipo 1 (IgG: 2896 mg/dl 
y anticuerpos antimúsculo liso: 1/640), comenzó 
tratamiento con prednisona oral (40 mg/día) 
y sildenafil (3 mg/kg/día). Pasados 15 días de 
tratamiento, el ecocardiograma mostró una PSAP 
de 50 mmHg (respuesta parcial), por lo que se 
decidió realizar un cateterismo cardíaco que 
mostró una presión media en la arteria pulmonar 

(PmAP) de 36 mmHg (VN: <25 mmHg), una 
resistencia vascular pulmonar (RVP) de 573 dyn.
sec.cm5 (7 uW) (VN: <3 uW), y una presión 
de enclavamiento pulmonar de 12 mmHg, 
congruentes con el diagnóstico de hipertensión 
pulmonar (HTP) precapilar.

A pesar de la respuesta inicial, 10 días después 
la paciente presentó una descompensación, con 
recurrencia de ascitis refractaria al tratamiento 
y necesidad de cuidados continuos en terapia 
intensiva; ingresó a lista de espera de TH con 
un puntaje MELD (modelo para enfermedad 
hepática terminal, por su sigla en inglés) de 24, 
y 24 horas más tarde recibió un órgano completo 
AB0-idéntico de donante cadavérico. Durante 
el procedimiento, la PmAP se mantuvo entre 
36 y 45 mmHg (medida con un catéter Swan-
Ganz colocado a tal efecto), con buena función 
del ventrículo derecho. A las dos horas de su 
ingreso a la unidad de cuidados intensivos 
pediátricos, la PmAP aumentó a 54 mmHg (más 
del 50 % de la presión sistémica) sin respuesta al 
tratamiento conservador, por lo que se comenzó 
con óxido nítrico inhalado a 20 ppm, que se 
aumentó a 40 ppm a las siete horas tras un pico 
de PmAP de 64 mmHg. Durante las siguientes 
horas, los valores de PmAP se estabilizaron 
alrededor de 40 mmHg y se consiguió el retiro 
progresivo del óxido nítrico a las 72 horas con 
una PmAP en torno a los 35 mmHg (Figura 1). 
La terapia inmunosupresora inicial consistió 
en meti lprednisolona y basi l iximab,  con 
el agregado de tracrolimús al cuarto día del 

Figura 1. Valores de presión media de la arteria pulmonar observados durante el perioperatorio

ON: óxido nítrico, ppm: partes por millón, UCIP: unidad de cuidados intensivos pediátricos.
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Tabla 1. Laboratorio al ingreso y al momento de 
inscripción en lista de espera de trasplante hepático

Parámetros de laboratorio	 Admisión	 Inscripción

Hematocrito (%)	 37,6	 32
Hemoglobina (g/dl)	 12,7	 10,5
Glóbulos blancos (/mm3)	 9100	 8700
Plaquetas (/mm3)	 105 000	 92 000
Urea (mg/dl)	 12	 16
Na (mEq/L)	 138	 131
AST (UI/L)	 328	 292
ALT (UI/L)	 279	 256
Bilirrubina total (mg/dl)	 3,8	 3,9
Bilirrubina directa (mg/dl)	 1,4	 1,6
Albúmina (g/dl)	 2,4	 2,2
RIN	 2,6	 2,1

AST: aspartato aminotransferasa, ALT: alanina aminotransferasa, 
RIN: razón internacional normalizada.



Presentación de casos clínicos  /  Arch Argent Pediatr 2022;120(1):e17-e20  /  e19

posoperatorio. Una semana después presentó un 
episodio convulsivo tratado con antiepilépticos 
y diagnosticado como encefalopatía posterior 
reversible secundaria a toxicidad por tacrolimús, 
por lo que se suspendió su administración en 
forma transitoria. El día 20 del posoperatorio 
la paciente fue externada con prednisona 
(2 mg/kg/día), tacrolimús (dosajes de 8 ng/
mL) y micofenolato de mofetilo (600 mg/m2). 
Para el control de la hipertensión pulmonar se 
mantuvieron dosis de sildenafil de 0,5-1 mg/
kg/día. Durante los meses siguientes, la PSAP 
calculada se mantuvo entre 40 y 50 mmHg y la 
paciente pudo retornar a sus actividades previas 
sin restricciones. En un intento de normalizar las 
presiones pulmonares se adicionó bosentán, pero 
debió interrumpirse debido a un aumento de las 
enzimas hepáticas (alanina aminotransferasa: 
240 UI/L, aspartato aminotransferasa: 198 UI/L), 
cuyos valores se normalizaron tras la suspensión.

El sildenafil fue suspendido tras 2 años de 
tratamiento con valores estables de PSAP en los 
ecocardiogramas.

Durante los años siguientes, la paciente no 
presentó complicaciones, completó su formación 
escolar y hoy en día lleva una vida adulta normal. 
día diez años de recibir el trasplante, se encuentra 
en tratamiento únicamente con tacrolimús 
(niveles estables en sangre entre 3-5 ng/mL) y no 
recibe medicación cardiológica.

DISCUSIÓN
La HTPP es una condición grave en la que se 

desarrolla vasculopatía pulmonar progresiva, 
consecuencia de la desviación portosistémica de 
sangre esplácnica, tanto en pacientes cirróticos 
como en no cirróticos. Comienza con una fase 
de vasoconstricción potencialmente reversible, 
que progresa hasta una etapa de remodelación 
arterial con proliferación de la íntima e hipertrofia 
de la media, probablemente irreversible. Debido 
a que el tratamiento apropiado puede evitar 
la progresión, el diagnóstico temprano es 
mandatorio.

Desafortunadamente, la posibilidad de 
realizar un diagnóstico oportuno se ve afectada 
por dos razones principales: primero, la HTPP 
es infrecuente, con una prevalencia de 5 % entre 
adultos cirróticos pero menos del 1 % en niños; 
segundo, dado su naturaleza oligosintomática, 
la HTPP puede evolucionar durante años sin ser 
detectada.5 Además, la presencia de HTPP no se 
correlaciona con la gravedad de la enfermedad 
hepática ni con el grado de hipertensión portal.6 

Por tanto, su búsqueda sistemática en aquellos 
pacientes en riesgo es obligatoria.

E l  d i a g n ó s t i c o  d e  H T P P  d e p e n d e  d e 
la demostración de HTP en un paciente con 
derivación portosistémica de sangre proveniente 
del lecho esplácnico. Puede sospecharse mediante 
un ecocardiograma Doppler con una PSAP 
calculada mayor a 50 mmHg y confirmarse por 
cateterismo cardíaco con una PmAP mayor a 25 
mmHg, una resistencia superior a 3 unidades 
Wood (240 dyn.sec.cm-5), y una presión de 
enclavamiento pulmonar menor a 15 mmHg.1,4,5 

E l  enfoque inic ia l  es  e l  t ratamiento  con 
vasodilatadores y antagonistas de los receptores 
de la endotelina, pero la resolución definitiva 
solo puede alcanzarse mediante la eliminación 
de la causa, que en pacientes cirróticos implica un 
TH. Sin embargo, la selección tanto del candidato 
como del momento debe realizare en forma 
cuidadosa.7,8

La HTPP fue considerada durante mucho 
tiempo una contraindicación clara para el TH; 
sin embargo, un mejor conocimiento de la 
enfermedad y los buenos resultados reportados 
en casos aislados han hecho que hoy en día 
sea una indicación posible para el TH. Con base 
en los valores de PmAP obtenidos mediante 
cateterización cardíaca derecha, puede clasificarse 
en leve (25-34 mmHg), moderada (35-44 mmHg) 
o grave (≥ 45 mmHg).5 Los pacientes con buena 
respuesta a los vasodilatadores son considerados 
buenos candidatos para TH y deben inscribirse 
en una lista con consideraciones especiales en 
sus puntajes de MELD/PELD (enfermedad 
hepática terminal pediátrica, por su sigla en 
inglés).4,7,9 Constatar una función ventricular 
derecha adecuada mediante ecocardiograma 
Doppler transtorácico puede contribuir a la toma 
de decisión en casos difíciles.10

S i  b i e n  l a  r e v e r s i ó n  d e  l a  H T P P  c o n 
vasodilatadores y TH ha s ido reportada 
previamente,11,12 la serie más grande de pacientes 
pediátricos consiste en 14 casos de los cuales 
solo 9 pacientes presentaban cirrosis, y todos 
secundarios a atresia de vías biliares, un escenario 
muy diferente a la cirrosis posnecrótica del caso 
aquí presentado.4 Dos de los pacientes fallecieron 
de manera precoz, por lo que únicamente 
pudieron reportarse 7 niños con resolución de la 
HTPP, y solo 3 de ellos tuvieron un seguimiento 
mayor a dos años.

La paciente presentada experimentó una 
mejoría rápida y un desenlace favorable posterior 
al TH, regresando a su vida normal unos meses 
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después de la cirugía. Dos años más tarde, se 
suspendió la administración de sildenafil, y 
los valores de PSAP se mantuvieron dentro de 
parámetros normales.

En resumen, este caso clínico ilustra una 
evolución favorable de HTPP secundaria a cirrosis 
posnecrótica, con remisión en el largo plazo tras 
diez años de seguimiento. Esto destacan el valor 
del TH oportuno como indicación en pacientes 
cuidadosamente seleccionados. n
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