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	Portal cavernomatosis in an adult patient. case report

	 

	RESUMEN

	Introducción: se presenta un caso de cavernomatosis portal en un adulto, asociado a una deficiencia concomitante de proteínas C y S, condición infrecuente en la práctica clínica. Este reporte resalta la necesidad de investigar trombofilias en cuadros de hipertensión portal no cirrótica y aporta a la literatura médica regional un perfil etiológico poco habitual.

	Caso clínico: paciente masculino de 36 años, sin antecedentes de importancia, que debutó con hematemesis masiva y dolor precordial. Al examen físico presentó esplenomegalia y signos de hipovolemia. Los estudios de laboratorio evidenciaron anemia aguda (Hb: 7.0 g/dL), trombocitopenia (51.000/μL) y pruebas de función hepática dentro de los límites normales. La endoscopia digestiva alta reveló várices esofágicas grado II-III, y el diagnóstico de cavernomatosis portal se confirmó mediante ultrasonido Doppler y angio-TAC. El estudio de trombofilia identificó deficiencia de proteínas C y S. El manejo incluyó estabilización hemodinámica, ligadura endoscópica de várices, administración de octreótido, betabloqueadores y anticoagulación. La evolución fue favorable, con control del sangrado y alta hospitalaria posterior. 

	Conclusiones: el presente caso de cavernomatosis subraya la importancia de considerar etiologías trombóticas asociadas a trombofilias en pacientes con hipertensión portal sin evidencia de cirrosis hepática, reforzando el valor del abordaje diagnóstico integral ante cuadros similares.
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	ABSTRACT

	Introduction: This is a case of portal cavernomatosis in an adult, associated with a rare concomitant deficiency of proteins C and S. This report highlights the importance of investigating thrombophilias in cases of non-cirrhotic portal hypertension and contributes an unusual etiological profile to the regional medical literature.

	Clinical Case: A 36-year-old male patient with no significant medical history presented with massive hematemesis and precordial pain. Physical examination revealed splenomegaly and signs of hypovolemia. Laboratory studies showed acute anemia (Hb: 7.0 g/dL), thrombocytopenia (51,000/μL), and liver function tests within normal limits. Upper gastrointestinal endoscopy revealed grade II-III esophageal varices, and the diagnosis of portal cavernomatosis was confirmed by Doppler ultrasound and CT angiography. Thrombophilia testing identified protein C and S deficiencies. Management included hemodynamic stabilization, endoscopic varicose vain ligation, administration of octreotide, beta-blockers, and anticoagulation. The patient's condition improved, with control of bleeding and subsequent hospital discharge.

	Conclusions: This case of portal cavernomatosis highlights the importance of considering thrombotic etiologies associated with thrombophilias in patients with portal hypertension without evidence of liver cirrhosis, reinforcing the value of a comprehensive diagnostic approach to similar cases.
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	INTRODUCCIÓN

	La cavernomatosis de la vena porta representa una secuela de la obstrucción crónica de la vena porta, ya sea en su segmento extrahepático o intrahepático. En este proceso, los fibroblastos proliferan y generan un tapón de colágeno denso, dentro del cual se desarrollan canales venosos tortuosos que sustituyen al flujo portal normal. Sobre esta base fisiopatológica, la hipertensión portal resultante favorece la formación de circulación colateral venosa tanto periportal como intrahepática1. 

	La etiología de la obstrucción en adultos se debe principalmente tras una trombosis de la vena porta2, mientras que en niños puede estar relacionado con malformaciones congénitas o cateterización venosa umbilical neonatal, sin embargo, hasta un 50% siguen siendo idiopáticos3.

	Fue descrita por primera vez en 1869 por Balfour y Stewart, y se estima una prevalencia de aproximadamente 5 casos por cada 10.000 habitantes4.  Debido a su baja frecuencia, se considera una enfermedad rara, sin registros previos en pacientes adultos publicados en revistas indexadas del país. En contraste, la mayoría de los casos reportados corresponden a la población pediátrica, en la cual esta entidad es más frecuente5.

	Se presenta el caso clínico de un paciente adulto ecuatoriano con cavernomatosis portal asociada a deficiencia concomitante de proteínas C y S, contribuyendo así a ampliar la evidencia regional sobre esta patología poco frecuente.

	PRESENTACIÓN DEL CASO

	Paciente masculino mestizo, de 36 años, procedente de la zona costera ecuatoriana, sin antecedentes patológicos ni quirúrgicos de relevancia. Acude al servicio de urgencias por un cuadro clínico de 22 horas de evolución, caracterizado por dolor precordial y hematemesis en cuatro episodios consecutivos. Inicialmente fue atendido en una casa de salud local, donde al persistir sangrado digestivo alto, es transferido a un hospital de mayor complejidad.

	Al ingreso el paciente se encontraba consciente y vigil, con frecuencia cardíaca de 110 lpm, presión arterial de 110/58 mmHg, temperatura de 36.7°C y saturación de oxígeno del 96%. Al examen físico se registró palidez cutáneo-mucosa y esplenomegalia palpable.

	Los exámenes de laboratorio iniciales reportaron: hemoglobina 7.0 g/dL, plaquetas 51 000/μL, bilirrubina total 0.79 mg/dL, bilirrubina directa 0.21 mg/dL, enzimas hepáticas: AST 25 U/L, ALT 16 U/L, tiempo de protrombina 9.8 s y tiempo de tromboplastina 24 s. Tras la estabilización hemodinámica inicial con transfusión de glóbulos rojos y concentrados plaquetarios, se realizó endoscopia digestiva alta, que evidenció várices esofágicas grado II-III (Imagen 1), sin posibilidad de ligadura inmediata.

	El manejo incluyó infusión de octreótido, betabloqueantes y medidas de soporte. Los estudios de ultrasonido Doppler hepático y angio-TAC (Imágenes 2 y 3) confirmaron la presencia de cavernomatosis portal y esplenomegalia.

	Ante la sospecha de trastorno trombofílico, se realizó un perfil de coagulación extendido que incluyó proteína C, proteína S, antitrombina III, anticuerpos anticardiolipina, factor V Leiden, homocisteína y anticoagulante lúpico. Los resultados evidenciaron niveles disminuidos de proteínas C y S, con anticuerpos antinucleares negativos.

	Posteriormente, se efectuó una nueva endoscopia digestiva alta con ligadura exitosa de las várices esofágicas. El paciente presentó evolución clínica favorable, con cese del sangrado y estabilidad hemodinámica, por lo que fue dado de alta con tratamiento betabloqueante y anticoagulante oral, bajo seguimiento ambulatorio.
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	Figura 1. Várices esofágicas
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	Figura 2. Doppler Hepático. Cavernomatosis portal
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	Figura 3.  Angiotac con evidencia de trasformación cavernomatosa de la vena porta (flecha blanca)

	 

	DISCUSIÓN

	La etiología de la cavernomatosis portal permanece idiopática en aproximadamente el 50% de los casos. En adultos, suele estar asociada a trombosis de la vena porta, constituyendo su causa más frecuente. Entre las etiologías locales se incluyen las neoplasias que infiltran la vena porta, los procesos inflamatorios intraabdominales como la pancreatitis o la enfermedad inflamatoria intestinal, los traumatismos abdominales y las infecciones piógenas responsables de pileflebitis.

	Por otra parte, las causas sistémicas comprenden trastornos protrombóticos congénitos o adquiridos, presentes en hasta el 72% de los pacientes adultos, tales como síndromes mieloproliferativos, síndrome antifosfolipídico, policitemia vera y deficiencias de antitrombina III, proteína C o proteína S. En alrededor del 5% de los casos se identifica un factor local aislado, lo que sugiere que la interacción entre factores locales y sistémicos suele ser determinante en la patogénesis de la enfermedad6. 

	En el paciente estudiado, se evidenció deficiencia de proteína C (valor 53% en un rango de referencia de 70 a 140%) y proteína S (valor de 51% en un rango de referencia de 75 a 130%) por lo que se decidió anticoagulación.

	La deficiencia de proteínas C y S puede tener origen hereditario o adquirido, dependiendo de la presencia de mutaciones genéticas o de condiciones secundarias que alteren su síntesis o consumo. La incidencia de deficiencia de proteína C en individuos sintomáticos se estima en 1 por cada 20.000 habitantes, mientras que la prevalencia de deficiencia de proteína S varía entre 0.03% y 0.13%7.

	En el contexto clínico, los signos y síntomas se asocian principalmente a la hipertensión portal, destacando la hemorragia digestiva alta secundaria a várices esofágicas y la esplenomegalia. En ciertos casos, pueden observarse manifestaciones de compromiso biliar, como ictericia o elevación de bilirrubinas séricas, atribuibles a la compresión extrínseca del árbol biliar por el cavernoma. Se han descrito también, casos de infarto venoso mesentérico como complicación trombótica infrecuente4.

	En el paciente descrito, la presentación clínica fue aguda, caracterizada por hematemesis secundaria a várices esofágicas, sin otros síntomas asociados. Al examen físico se evidenció esplenomegalia, hallazgo que fue confirmado mediante tomografía computarizada.

	En el abordaje diagnóstico por imagen, el ultrasonido Doppler constituye la herramienta inicial de elección, permitiendo identificar múltiples estructuras anecoicas en la topografía de la vena porta, con flujo hepatópeto y continuo. La tomografía computarizada (TAC) muestra el característico aspecto en “collar” a nivel del hilio portal, mientras que la resonancia magnética (RM) revela múltiples vasos colaterales serpiginosos en el hilio hepático, confirmando la cavernomatosis portal8.

	El diagnóstico se estableció ante la presencia de hipertensión portal en ausencia de signos de insuficiencia hepática, dado que los valores de transaminasas y bilirrubinas se encontraban dentro de los rangos normales y el parénquima hepático no mostraba características imagenológicas compatibles con cirrosis. La tomografía computarizada con contraste confirmó la presencia de cavernomatosis de la vena porta, hallazgo que fue corroborado mediante ecografía Doppler.

	El tratamiento dependerá de la causa subyacente. La anticoagulación es la piedra angular en la trombosis aguda de la vena porta9. Sin embargo, se considera que la recanalización no es posible una vez se da la trasformación cavernomatosa de la vena porta, sólo se ha reportado un caso a los cinco años de seguimiento10. Se recomiendan anticoagulantes a largo plazo en pacientes con antecedentes de infarto intestinal, antecedentes personales o familiares de primer grado de enfermedad tromboembólica o afección protrombótica en curso3. 

	El manejo de la hemorragia por várices esofágicas y su prevención, no difiere de las causadas por cirrosis hepática. Siendo la endoscopía con ligadura de várices y betabloqueantes no selectivos eficaces para reducir el sangrado y mejorar la supervivencia3. El paciente recibió octeótride en infusión y manejo endoscópico de várices esofágicas, logrando detener el sangrado. Se instauró además betabloqueantes.

	En relación a la radiología intervencionista, la derivación portosistémica intrahepática transyugular se consideraba contraindicada debido a dificultades técnicas y complicaciones11. Es viable hasta un 83% cuando la vena portal intrahepática es visible. Cuando no es así, se han descrito modificaciones, con abordajes adicionales percutáneo transhepático para recanalización del cordón fibroso; sin embargo, por lo general no es posible, en tal caso se puede intentar la inserción de un stent entre vena hepática y vaso colateral periportal. Se considera una terapia de rescate cuando la endoscopía no es exitosa12. 

	La derivación quirúrgica de tipo Meso-Rex (donde la vena yugular del paciente se usa como autoinjerto desde mesentérica superior a porción umbilical de vena porta izquierda) se considera una cirugía “curativa” en niños y además se ha usado en adultos13. Sin embargo, el receso Rex no siempre es accesible de forma segura, por lo que se han descrito casos aislados en adultos de una técnica modificada (anastomosis de vena esplénica a porción cística de la vena porta), por lo que se cree es un área aún de investigación14. 

	En el presente caso, no se consideró manejo intervencionista ni quirúrgico, dado que el paciente mostró una respuesta clínica favorable al tratamiento médico y endoscópico, permaneciendo actualmente bajo seguimiento especializado.

	La mortalidad asociada a hemorragia por várices esofágicas se estima en aproximadamente 5%, mientras que la mortalidad global relacionada con la cavernomatosis portal alcanza alrededor del 10%15. Diversos estudios han identificado la presencia de ascitis como un factor pronóstico adverso, determinante en la predicción de mortalidad en estos pacientes

	CONCLUSIONES

	El presente caso de cavernomatosis portal en adulto ecuatoriano joven subraya la importancia de un diagnóstico diferencial en un paciente con signos de hipertensión portal, sin evidencia de cirrosis. Recalca la importancia de un manejo multidisciplinario, para guiar el diagnóstico y manejo. En el paciente, se asoció deficiencias de proteína C y S como probable factor desencadenante inicial de trombosis y posterior cavernomatosis.
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