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Característica en común…

Hipertensión portal
sin cirrosis

Relativa baja prevalencia (<5/10000)



Obstrucción al flujo de salida 
venoso hepático 

(Budd Chiari)

0,36 casos por millón de habitantes (Francia)

En más del 80% de los pacientes con BC se identifica
una enfermedad subyacente…

En 50% de los pacientes se diagnostica una neoplasia
mieloproliferativa...

Ø policitemia vera,

Ø trombocitemia esencial

Ø mielofibrosis primaria

Enfermedad Vascular Hepática ¿de qué estamos hablando?



Comunicaciones 
porto sistémicas 

Fístula arterio-
portal

Arteria hepatica derecha y vena portal derecha. 

Adquiridas o congénitas.

65% afectan la arteria hepática, 10% esplénica 
o mesentérica

Malformación de Abernethy: la 
circulación saltea al hígado… del sistema 

portal directo al retorno venoso 

Enfermedad Vascular Hepática ¿de qué estamos hablando?



Telangiectasia hemorrágica 
hereditaria (Rendu Osler Weber)

Enfermedad genética, autosómica dominante, caracterizada por la

aparición de malformaciones arteriovenosas en cualquier órgano.

Rara (1:5.000-1:8.000)

v Cortocircuito entre la arteria hepática y las venas suprahepáticas: es la más frecuente (63%), 
insuficiencia cardíaca de alto gasto

v Cortocircuito entre arteria hepática y vena porta (<20%% de casos), con HTP

se puede producir isquemia biliar 
(robo del flujo arterial). 

Enfermedad Vascular Hepática ¿de qué estamos hablando?



Enfermedad Vascular Hepática
Síndrome de obstrucción sinusoidal (enfermedad veno oclusiva)

Síndrome de obstrucción sinusoidal (SOS)

Injuria hepática que ocurre luego de la exposición a ciertas drogas.

Afectación del endotelio sinusoidal con obstrucción de los sinusoides centralesBusulfan
ciclofosfamida

dacarbazina
carboplatino, 

cisplatino, 
oxaliplatino,
azatioprina

Alcaloides de la 
pirridizolina:

Contaminante
Bush tea

Formas agudas: dolor, hepatomegalia congestiva,
ascitis, aumento de ALT, bilirrubina y disfunción.

Formas sub agudas/crónicas: ascitis e hipertensión
portal de manera mas insidiosa.

LiverTox: Clinical and Research Information on Drug-Induced Liver Injury [Internet]
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Mujer de 42 años, 

Várices esofágicas. 

Vena porta 16 mm, permeable, 22 cm/seg.

VSH y VCI permeables, de calibre habitual.

Esplenomegalia 196 mm.

Hígado con aumento del tamaño del lóbulo izquierdo, contornos algo

lobulados, sin ascitis.

INR 1, albumina 4.1, 83 mil plaquetas.

Sin consumo de alcohol, diabetes ni hiperlipidemia.

VHB, VHC, AA negativos, sin sobrecarga férrica, A1AT en rango

No es solo teoría…



Enfermedad Vascular Hepática
HTP idiopática/no cirrótica/trastorno vascular porto sinusoidal

Mujer de 42 años, 

varices esofágicas. 



Estamos hablando de lo mismo?

Entidades parecidas pero no iguales?

Una es parte de la otra (etapa evolutiva)?

Aún no sabemos de qué hablamos?

Hipertensión portal idiopática/no cirrótica
Trastorno vascular porto sinusoidal

Enfermedad Vascular Hepática
HTP idiopática/no cirrótica/trastorno vascular porto sinusoidal



Hipertensión portal 
idiopática/no cirrótica

Trastorno vascular porto 
sinusoidal

Enfermedad Vascular Hepática
Hipertension portal idiopática no cirrótica/Trastorno vascular porto sinusoidal. 

• Esclerosis hepatoportal* (1965)

• Venopatía portal obliterativa* (1969)

• Fibrosis septal incompleta

• Fibrosis portal no cirrótica (1969)

• Hiperplasia nodular regenerativa (1959)

• Hipertensión portal idiopática (1967)

• Hipertensión portal no cirrótica (2011)

* Medicina occidental/Asia

• Trastorno vascular portosinusoidal (2022)
(De Gottardi A. Journal of Hepatology 2022 vol. 77 j 1124–35)



Hipertensión portal 
idiopática/no cirrótica

Trastorno vascular porto 
sinusoidal

§ Evidencia de hipertensión portal

§ Exclusión de cirrosis

§ Exclusión de causas de enfermedad

hepática crónica

§ Permeabilidad del sistema venoso

hepático y portal

§ Puede existir en ausencia de HTP

§ Exclusión de cirrosis

§ Puede haber enfermedad hepática

crónica (etapa precoz)

§ Puede desarrollarse trombosis portal o

esplénica, antes o después del diagnóstico

EASL guidelines. Journal of Hepatology 2016 vol. 64 j 179–202 
Schouten JN, et al. Idiopathic noncirrhotic PH. Hepatology. 2011;54(3):1071–1081.

De Gottardi A, et al. Porto-sinusoidal vascular disease: proposal and description of 
a novel entity. Lancet Gastroenterol Hepatol. 2019;4(5):399–411.

Enfermedad Vascular Hepática
Hipertension portal idiopática no cirrótica/Trastorno vascular porto sinusoidal. 



Hipertensión portal 
idiopática/no cirrótica

Trastorno vascular porto 
sinusoidal

De Gottardi A. Journal of Hepatology 2022 vol. 77 j 1124–1135.

¿Qué sucede en el hígado 
antes del desarrollo de 

HTP? TP puede ser consecuencia … xq
excluiría?

Los cambios ocurren en las 
ramas lobulares de la VP y el 

sinusoide.

Enfermedad Vascular Hepática
Hipertension portal idiopática no cirrótica/Trastorno vascular porto sinusoidal. 



Trastorno vascular porto sinusoidal

De Gottardi A. Journal of Hepatology 2022 vol. 77 j 1124–1135.

Enfermedad Vascular Hepática
Hipertension portal idiopática no cirrótica/Trastorno vascular porto sinusoidal. 



Trastorno vascular porto sinusoidal

Várices esófago/gástricas, colaterales
porto sistémicas, hemorragia digestiva

Enfermedad Vascular Hepática
Hipertension portal idiopática no cirrótica/Trastorno vascular porto sinusoidal. 

De Gottardi A. Journal of Hepatology 2022 vol. 77 j 1124–1135.



Trastorno vascular porto sinusoidal

Várices esófago/gástricas, colaterales
porto sistémicas, hemorragia digestiva

HNR, venopatia obliterativa, fibrosis
septal incompleta (explante)

Enfermedad Vascular Hepática
Hipertension portal idiopática no cirrótica/Trastorno vascular porto sinusoidal. 

De Gottardi A. Journal of Hepatology 2022 vol. 77 j 1124–1135.



Trastorno vascular porto sinusoidal

Várices esófago/gástricas, colaterales
porto sistémicas, hemorragia digestiva

HNR, venopatia obliterativa, fibrosis
septal incompleta (explante)

Ascitis, plaquetas <150 mil, bazo >13 cm

Ramas portales herniadas, dilatación
sinusoidal, vasos periportales anormales,
hipervascularizacion espacios portaExcluye BC y enfermedades de la microvasculatura como sarcoidosis, 

FHC y síndrome de obstrucción sinusoidal. 

Enfermedad Vascular Hepática
Hipertension portal idiopática no cirrótica/Trastorno vascular porto sinusoidal. 

De Gottardi A. Journal of Hepatology 2022 vol. 77 j 1124–1135.



Trastorno vascular porto sinusoidal

D
e G

ottardiA. Journal of H
epatology 2022 vol. 77 j 1124–35.

Ausencia de vena porta VP pequeña, difícil de ver

Fibrosis septal incompleta

Herniación de VP

Congestión sinusoidal

Enfermedad Vascular Hepática
Hipertension portal idiopática no cirrótica/Trastorno vascular porto sinusoidal. 



Hipertensión 
portal

Hallazgos 
imagenológicos

Anormalidades 
de 

laboratorio

Condiciones:

Inmunológicos
Genéticas

Hematológicas
Fármacos

Biopsia: sin 
cirrosis, con 
elementos 
sugestivos TVPS/

HPINC

Hiperintensidad/hiperecogenicidad periportal

Dismorfismo hepático (atrofia/hipertrofia)

Enfermedad Vascular Hepática
Hipertension portal idiopática no cirrótica/Trastorno vascular porto sinusoidal. 
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Hipertension portal idiopática no cirrótica/Trastorno vascular porto sinusoidal. 
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Hipertension portal idiopática no cirrótica/Trastorno vascular porto sinusoidal. 



Estudio retrospectivo multicéntrico que compara 155 pacientes
con TVPS vs. 273 pacientes con cirrosis (biopsia).

Todos tenían algún signo de HTP.

Enfermedad Vascular Hepática
Hipertension portal idiopática no cirrótica/Trastorno vascular porto sinusoidal. 
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Hipertension portal idiopática no cirrótica/Trastorno vascular porto sinusoidal. 



Estudio retrospectivo de 43 pacientes 
con diagnóstico histológico de VPO.

(1992-2019)

Edad promedio: 44, HTP: 28% (12), 
GGT elevada 76%

DILI (32%)

Autoinmunidad (25%)

Trombofilia (20%)

Enfermedad Vascular Hepática
Hipertension portal idiopática no cirrótica/Trastorno vascular porto sinusoidal. 



Magaz M et al. J Hepatol. 2025 Jan;82(1):72-83.

Enfermedad Vascular Hepática
Hipertension portal idiopática no cirrótica/Trastorno vascular porto sinusoidal. 

• Inmunodeficiencia variable común (40)

• Enf. inflamatoria intestinal/azatiop (33)

• Neoplasma mieloproliferativo (19)

• Trastornos protrombóticos (51)

• DILI (didanozina, estavudina, zidovudine, 

azatioprina (21), oxaliplatino (42))



Enfermedad Vascular Hepática
Hipertension portal idiopática no cirrótica/Trastorno vascular porto sinusoidal. 

Magaz M et al. J Hepatol. 2025 Jan;82(1):72-83.



Mujer de 42 años, 

varices esofágicas. 
Aumento de porosidad sinusoide, liberación de 
radicales libres, consumo de glutatión y aumento de 
metaloproteinasas.

Fibrosis perisinusoidal e hipoxia

Hiperplasia nodular regenerativa

Obliteración de capilares

Puente A et al. Cells 2019, 8:1506.

Enfermedad Vascular Hepática
Hipertension portal idiopática no cirrótica/Trastorno vascular porto sinusoidal. 

4 años antes… 
adyuvancia con 

oxaliplatino x CCR



Mujer de 42 años, 

varices esofágicas. 

7 pacientes con DILI por oxaliplatino (FOLFOX por cáncer de colon)

• Reto diagnóstico, puede aparecer años después.

• Mal adjudicado

• Alta morbilidad a largo plazo asociado a HTP

Clinical Gastroenterol Hepatol. 2022

Enfermedad Vascular Hepática
Hipertension portal idiopática no cirrótica/Trastorno vascular porto sinusoidal. 

4 años antes… 
adyuvancia con 

oxaliplatino x CCR



Enfermedad Vascular Hepática
En suma

La enfermedad vascular hepática no es frecuente pero existe… 

HP idiopática no cirrótica/trastorno vascular portosinusoidal:

La pensamos poco, aún sabemos poco

Mejor pronóstico que la cirrosis pero supeditado a la enfermedad de base

Los fármacos/hierbas son una causa frecuente y como ya sabemos… 

solo lo vamos a diagnosticar si lo pensamos




