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Enfermedad veno-oclusiva del higado (")

Por los Dres.:

ExiLio Anpaaxi®or

AxToNIO GUERNICAL®®

Maxven PEREZ-STABLEC®*®" v Lus RoveEro!®® """

Esta condicion denominada también
en la literatura britanica “V.0.IL” (ve-
no-ocelusive disease) es una enfermedad
de etiologia no precisada v alta morta-
lidad aue ocurre particularmente en ni-
nos inadecuadamente alimentados de fa-
milias campesinas de las Antillas, de
cdades comprendidas entre uno y seis
afios, pero que se puede observar tam-
hié¢n ocasionalmente en lactantes de me-
nos de un ano y en adultos'. Y, aungue
la mavoria de los reportes de la misma
provienen de Jamaica, su existencia ha
sido senalada en otros paises, Islas Bar-
hadas, Egipto. ete.
sa mas frecunente de cireosizs hepatica en

Constituye la eaun-

los nifos jamaicanos v es también res.
ponsable de gran mimero de ecazos de
cirrosiz del higado en personas adultas,

Hill. Bhodes, Stafford v Aub® clarifi-
caron en 1953 el enadroe clinico, inicia-
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ron la investigacion de la histologia del
proceso v sugiricron los posibles facto-
res elioldgicos.

Mas recientemente (19547 Bras, Jel-
liffe v Swmart” demostraron el rol pro.
minente de una condician abliterante de
las raicillas de la vena hepatica en la
morfogénesis de esta enfermedad. por lo
que se le empexé a llamar desde ese
momento “enfermedad veno.oclusiva del
higado™ 1 V.00.D. .

Scgin estos autores el proceso era de-
terminado por una intoxicacion debida
a la costumbre de algunas madres anti-
Hanas de administrar a sus pequenos
tisanas o cocimientos a haze de ciertas
hierbas del género Senceio. aunque re-
portes de numerosos casos de distintas
partes del mundeo.” confirmativos de
los hallazgos de los mismos, no con-
cuerdan en la etiologia tinica (intoxica-
cion por Senecio) ., estimandose que de-
hen existir ademas otros factores deter-

minantes,

La cirrosiz del higade ez rara en los
ninos de los paiscs de zonas templadas.
siendo entonces debida frecuentemente
a alguna cauza especifica vy demostrable:
incompatibilidad Rh, galactosemia, sifi-
li= congénita, anomalias congénitas del
aparato hiliar o como consccuencia de
hepatitis infecciosa.

La hipotesis de la intoxicacion por in-
fusién de hierbas ha recibida el apovo



de up reporte reciente sobre una vaca
que pastaba dichas plantas y se demos-
tro que padecia la enfermedad.”

Seleer v Parker’ describieron en 1951
un bhrote que comenzdé como un sindro-
me e Chiari agudo causado por la in-
getion de pan elaborado con trigo in-
addecuadamente aventado v que estaba
contaminado con especics de Senecio,
o ragwort, una planta silvestre eomin,
wientras Davidson® habia demostrado
en 1935 que la retrosina, uno de los al-
citloides del Senecio, producia una pro-
liferacion endotelial de las venas cen-
trales v sublobulillares del higado como
vieclo primario,

Mis recientemente (1957 ). estudios de
Bras. Berry y Gybrgy” en animales de
experimentacion  han demostrado que
« pueden reproducir lesiones histolé-
sicas idénticas a las de la enfermedad
veno-oclusiva en higados de ganado va-
vuno v caballar por la administracién
e ciertas plantas téxicas.

Las manifestaciones clinicas se carae-
terizan por tres fases, a menudo muy
mal definidas v a veces imbricadas:

) Fase ugndea: esta fase inicial se ca-
racteriza por el ripido desarrollo de mo-
lestia abdominal, hepatomegalia lisa,
dura v a menudo de grandes proporcio-
nes, asi como también ascitis considera-
ble. La hepatomegalia y la ascitis pa-
recen constituir  los resultados meca-
nices inmediatos de la congestién he-
patica v del impedimento a la circula-
cion venosa producido por la oclusién
e las venas hepiticas. Pueden ocurrir
remiziones espontineas pero pueden ser
necesarias repetidas paracentesis duran-
te varias semanas. La temperatura e¢s
habitualmente normal, pero puede cs-
tar ligeramente elevada. Frecuentemen-
te hay nauseas y vomilos, pero sin ca-
racteristicas obstructivas. A wveces se
puede observar ligera esplenomegalia y
edema, vsmalmente confinade a las ex-
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tremidades  inferiores, ocazionalnent:
generalizado. Amnorexia y apatia pue-
den ser sintomas melestos. La condi-
cion resulta desencadenada a menudo
por otros procesos tales como tos ferina
v otras infecciones respiratorias. En
algunos pacientes puede haber recupe-
racién clinica completa con normaliza-
cion de los aspectos histolégicos de las
hiopgias por puncion, pero otros mueren
en la fase aguda a consecuencia de in-
suficiencia hepatica y ocasionalmente
de infeccién intercurrente. A veces ze
presenta ictero en ésta o en las fases
ulteriores de la enfermedad, pero es in-
frecuente y de grave prondstico. De.
rrames pleuralez, a veces masivos, no
son raros. La fase aguda puede ir, a
menudo de mode imperceptible, a la
[ace subaguda. o puede ser subaguda
desde el comienzo.

2) Fase subaguda: en esta fase se
constata hepatomegalia persistente v a
veces esplenomegalia. Hay a menudo
recidivas de ascitis en cantidad minima.
ocasionalmente conziderable, pero el pa-
ciente se ve habitualmente libre de sin-
tomas. siendo descubierta la condicion
fortuitamente por examen de rutina o
por la presentacion de algim otro sin-
toma asociade. La respuesta al trata-
miento es variable ¥ miés lenta que en
la faze aguda. Pueden ocurrir episo-
dios de reagudizacién pero la enferme-
dad pasa frecuentemente, a menudo sub-
citnicamente, a la fase crénica.

3) Fase cronica: se caracteériza por
cirrosis que, si el paciente no ha sido
visto antes, puede ser clinicamente in-
distinguible de otras formas de cirrosis.
Frecuentemente evoluciona mis ripida-
mente gue las cirrosis de otras causas.
En cierto niimero de casos se ha encon-
trado una cirrosis marcada en los cortes
de biopsia practicada dentro de 3 me-
ses después del comienzo de la enferme-
dad, habiéndose constatado en la biop-
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sia intcial oclusioncs venosas pere no
fibrosis. Ocurren repetidas hemateme-
sis, constituyendo la cavsa mds frecuen-
te de muertes en esta fase, aunque al-
sunos falleeen por insuficiencia hepa-
tica v colemia. Un aspecto interesante
de loz casosz eronicos ez la presencia de
un “hum™ venoso continuoe que s¢ escu-
vha a la auseultacion de la pared abdo-
minal ¢ toricica inferior, gue es proba-
hlemente un indice tante del grado de
obstruccién venosa como de la capaci-
dad para constituir en esta fase una
cireulacién anastomdtica extensa.

Resumiremos con Jelliffe v Stuart®™
las fases clinicas de este modo:

I.—Hepatomegelio aguda (2 a 10 em.)
desarrollada sibitamente en 5-10 dias,
principalmente en nifos pequeiios de
18 meszes a 3 anos de edad, a menudo
con ascitis, frecuentemente después de
infeceién inespecifica de tractus respi-
ratorio superior que puede ceder con o
<in tratamiento en 4.6 semanas,

Il.—Hepatomegalia dura, subaguda,
persistente, con o sin ascitis recurrente,
pudiendo ocurrir espontincamente o
después de la fase aguda, ¥y que suele
ceder clinicamente con dieta alta en
proteina o pasar al cstade crénico.

1HI.—Cuadro clinico de cirrosis cri-
nfed.

SINTESIS HISTOLOGICA

La lesion imicial en la fase aguda se
halla constituida por engrosamiento de
la intima endotelial, con oclusién par-
vial de la luz de las ramas pequenas y
medianas de la vena hepatica vy, en con-
secuencia, congestion marcada de tipo
centrolobulillar (no porta). El engro-
samiente de la intima durante las fases
ultimas esta constituido por tejido fi-
broso. El higado s¢ encuentra en los
casos crénicos con un aspecto finamente
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granulose difuso, macroscopicamente
indistinguible de la cirrozis de Laennec
precoz, aungue la cirrosiz, histolégica-
inente, no es evidentemenie del tipo
porta.

Caso CLiNico

William, del V. R., de 4 anos de edad.
de la raza blanca, H. C. No. T0818.

Remitido por el Dr. Feo. Pérez Blan-
vo, del Hospital Regional de Holguin,
donde habia estado ingresado por pre-
sentar ascitis y luciendo ser portador de
un sindrome de hipertension porta, pro-
bablemente por ohetruceién a nivel su-
prahepatico (sindrome de Budd-Chia-
ri) econ el fin de completar su estudio
v legar, de ser posible, a un diagnéstice
definitive, asi come para imposicién de
tratamiento adecnado.

Al ingresar en el Hospital “Angel A.
Aballi” =e obtienen los siguientes da-
los:

A. P. F.: Abuela materna asmatica;
niegan T. B., lies, diahetes. No con-
sanguinidad.

A. P. vy P. N.: 3 embarazos, 3 partos.
noe abortos. Peso al nacer: 9 lbs. Parte
no institucional, eutécico. Llante inme-
diato postnatal. No cianosis.

Desarrollo:  sostuvo la cabeza a los
2 meses. Se senté a loz 5 messs v caming
a los 14 meses.

Alimentacion: fue alimentodo exelu-
sivamente con leche materna hasta los
15 meses siguiendo con Eledén hasta los
2 afos. No come carne ni pescado, aun-
que si algin pollo.

A. P. P.: Bronquitis, parasilismo in-
teslinal, aumente de volumen de los
pies vy albtimina.

Historia de la enfermedad actual: ve-
fiere la madre gue hace unos 2 meses
noté que el nifio tenia el epigastrio in-
flamado al examinarlo después de un
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traumatizmo vecibido, llevandolo inme-
diatamente al médico, el cual le dijo
que tenia el higado enfermo, ingresan-
dolo en ¢l Hospital.

Examexn Fisico

S¢ obtienen como datos positivos:
viemtre zlobuloso a la inspeccién; y a
la palpacién s¢ encuentra un vientre re.
nitente, con el signo del témpano de
hiclo: hepatomegalia de 4 ecme. por
debajo del reborde costal derecho, blan-
ila, liza y dolorosa; no parece haber es-
plenomegzalia, A la percusién existe
matidez en los flancos con sonoridad
en el centro del abdomen en el deei-
bito supine, la cual se desplaza con los
movimientos.

En la discusion diagnéstica se plan-
lean:

1t Cirrosis hepatica,
2} Sindrome de Budd-Chiari.

3 Insuficiencia cardiaea.

Se elimina este dltimo diagnéstico por
¢l hecho de no haber signo alguno de
cardiopatia incluyendo los eximenes ra-
diolézico v electrocardiogrifico.

EXAMENES COMPLEMENTARIOS

Orina: 4 leucocitos x campo.
Heces fecales: parasitismo negativo.
Serologin: negativa,

Eritrosedimentacidn: 2 mm. en la pri-
meéra hora,

Hemaguimien: Glucosa: 89 mgrs. x
100 ml.: Urea: 28.5 mgrs. x 100 ml.

PRUERAS DE SUFICIENCIA HEPATICA

SellekFrade Timol Nanger
Floe. Turb, Flac. Turb,
VIZR65 Neg. 250, Neg. 2.8u ++
V22465 Neg. 25u. Neg. 2.l Neg.
VI2865 Neg. 250, Nep. 280, 44
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LIQUIDG ASCITICO
Reaceion de Rivalta: Negativa
Examen citoldgica:

Hematies: 930xmm3.
Leucoritos: 180xmm3.
Polinucleares: 605

ERITROSEDIMENTACION

Primera kora

¥i- 465 2 mm,

VII-24-65 5 mm,

YIII- 865 4 mm.
HEMOGRAMAS

Mematies Mb Gri.  Lencocitos

VI- 465 600000 133 11,000

VIL-24:65 S AN 13.3 .00
VIII- 665 5A00,0{H 13.9 8,000
Srab, Seg.  Linj. Mone, Eos.
VI- 4-65 3 7l 26 1 0
VII-24-65 3 61 31 2 3
VIII- 665 2 56 35 7 ]

ELECTROFORESIS DE PROTEINAS

SANGUINEAS
T o ] R G e B S 32.38%
Alfat Globuling .......o0veven.. 3175
Alfa® Globulina .........ccc00eaa 127056
Beta Globulina ............cc...  T935%
Gamma Globulina ............... 23805

TOTAL: ........ocoiunne, 99995

ESTUDIO RADIOLOGICO

Radiografia de térax (VI-5-1965) :
No se observan lesiones pleuropulmona.
res,

VI-5-65.—Abdomen simple: el exa-
men simple de abdomen en posicidn
vertical muestra una opacidad con den-
sidad de partes blandas en el limite de
la regién abdémino.-pelviana.

Huesos largos: no se observan alte-
raciones en la estructura de éstos.

Esplenoportografin (V-28-65) : la pre-
sién intraesplénica previa a la inyeceion
del medio de contraste es de 30 mm. de
H?0. Se emplea como medio de con-
traste Hypagque al 50% (30 ce). La
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Fig. 1. Fotografia del paciente demestrativa
de ln enorme ascitis que portaba,

punta de la aguja No. 18 se visualiza
en pleno parénguima y eerca del hilio
en ¢l bazo. Se aprecia una vena esplé-
nica de unes 3 mm. de diametro con
un trayecto horizontal normal. Vena
porta de 6 mm. de didgmetro, formando
con la esplénica un angule normal de
45 grados. Las ramas principales de
la porta v sus ramificaciones presentan
caracteres normales. Se puede observar
circulaciéon colateral porto-sistémica. ya
que se visualizan la coronaria estoma-
quica, vasos gastricos corlos, gastroepi-
ploica izquierda, asi como venas cau-
dales neoformadas v dilatadas.

Conclusiones: la imagen radiografica
nos indica que existe un cuadro de hi-
pertensién porta, ya que se observa cir-
culacién colateral porto-sistémica. No
se compruehan signos de obstruccién en
la circulacion porta extrahepitica, luego
la causa de dicha hipertensién puede

radicar a nivel intra o suprahepatico.
iDr. Alberto Gonzilez. Radidlogo el
Hospital de Holguin).

Trénsito intestinal, esofagograma (V-
9.65) : No se observa lesion organica
del estémago ni del duodeno. Al cabo
de las & horas ¢l medio de contrasic
no ha llegado al intestino grueso. Trin.
sito intestinal muy retrasado.

Piclografia descendente (VI-16-65):
Las sombras renales son de forma y ta
mano rormale:. MNo se observan som-
hiras de cilen’os en el tractus urinario.
La eliminacidn del medio de contraste
es normal en amkos lados. Anomalia
cengénita del lado izquierdo que se ma-
nifiesta por uréter y sistema pielocali-
cial doble. Los uréieres pueden seguir.
s¢ hasta su tercio inferior. Llama la
atercién la forma couadrada ¥ con aspec:
tos diverticulares de la vejiga urinaria.

Cavografie (VI-19-65) : no se ohser
van alteraciones en la vena cava inferior.

Fig. 2. Cavegrafia inferior que resulté  ser
narmal.

R. C. P,
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Fig. .
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Vecrosis de la

vena cerndrolobulillar v
férica. X 400.

zona de hemorragia peri-



Fig. 5. Margen de la zone hemorrdgica con necrosis de loz hepatocitos. X 400,

Fig. 6. Coloracion de reticulo, mostrando aumento v condensacién del mismo
en la zenn fibrosa gue reemploza progresiveamente In hemorragio. X 400,

R. C. P.
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LAPAROSCOPIA

Practicada por el endoscopista, Dr.
Rodrizuex Sancheg, del Hospital de Hol-
ain en V-24-63, se describe:

Higado: libuloe derecho ligeramente
aumentado de tamaiio, de color pardo
rojizo, superficie lisa v bhorde anterior
romo. El lohule izquierdo mas aumen-
tado de tamaiio con relacién al derecho,
de superficie liza, horde anterior romo
siendo su coloracién un poco mas ama-
rillenta que la del derecho.

Vesteule: de tamanoe normal. de un
volor hilaneo-amarillento. algo nacarado,
con ligera pérdida del brillo de su pa-
e, apreciandose dos adherencias que
van desde la miszma hacia el epiplin
menor,

Se ohserva vasodilatacién evidente a
nivel del ligamento falciforme v del li-
wamento redondo,

Conclusiones: el aspecto endoscopico
es compatible con un sindrome de hi-
pertension porta, sin poder precisar el
sitio del proceso lesional, ya que el as-
pecto del higado parece normal.

PUNCION BIOPSICA DEL HIGADO

1* biopsie por puneion (V1-16-65) :
S¢ ohserva gran congestion de la vena
eentrolobulillar con hemorragia del cen-
tro del lohulillo. El aspecto histolagi-
co es compatible con el diagnéstico plan-
teado. debiendo investigarse si el pa-
ciente ha ingerido alguna infusién pre-
parada con hierbas similares a la “hier-
ha de Jamaica™. cuvo coadro histolagi-
co €2 semejante,

2 biopsia por pancien (VII-12-65) :
Las lesiones histologicas se mantienen
iznales que en el informe precedente o
tal vez algo acentuadas. La coloracién
diee reticulo muestra una aetiva prolife-
racién con colapso del mismo, a nivel
de las lesiones de necrosis hemorragi-

RC P
Ase 30 18966

ca, posible evolucion anatémica hacia
la cirrosis.

ELECTROCARDIOGRAMA

Posible agrandamiento auricular iz
quierdo; tal vez posicional.

Taquicardia sinusal.

Tratamiento

Empleamos, ademds de las punciones
abdominales evacuadoras, los signientes
farmacos:

Prednisona, dihidroclorotiazida, clo-
rure de potasio, Novurit, Testosterona,
Lipotropicos, Aldactona.

Ademas una dieta hiposédica e hiper.
proteica.

Evolucion

La evolucion fue hacia una agrava-
cién progresiva con gran emaciacién,
haciéndose mas frecuente la necesidad
de paracentesis evacuadora hasta que
finalmente la familia decidié llevarse el
nifio para Holguin, no habiendo tenido
mas noticias del mismo hasta el mo-
mento.

DISCUSION

Nuestro caso hay que relacionarlo con
la denominada “Cirrosis hepatica de los
niiios de la India”, estudiada por Sen,"
Radakrishma Rao."* Achar.”® Chaudhu-
ri,"* Craig," v otros, con la “Cirrosis he.
patica de los nifos egipeios™® y con la
“Cirrosiz hepitica de los nifios de Ja.
maiea™, A5

Difiere notablemente de la cirrosis de
los nifios de la India porque en ésta el
comienzo es insidioso ¥ se observa pro-
fusamente en nifos de distintas clases
sociales, incluyendo los bien alimenta-
dos de la clase media aunque sobre to-
do vegetarianos, v ademds predomina
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la degeneracion grasa y la necrosis de
laz células hepiticas, evolucionando co-
mo una cirrosie lenta,

Nuestro caso tiene gran similitud con
la cirrosiz de los nifies de Jamaiea, aun-
que no hemos podido demostrar la etio-
logia atribuida a éstos, pues no hay an-
tecedentes de la ingestion de cocimien-
tos de plantas del género Senzcio en ¢l
caso cubano.

Con la cirrosis de los nifios de Egipto
si parcce tener mayores puntos de con-
tacto €l caso que presentamos: en agqué-
llos es frecuente observar destete o
ablactacién impropios, asi como regi-
menes dietéticos inadecuados. En se-
gundo lugar la evolucién clinica e2 muy
parecida. Y en tercer lugar la anato-
mia patolégica: obliteracion del drbol
venoso hepitico y alteraciones paren-
quimatosaz con aspecto de necrosis cen-

trolobulillares a veces asociadas con de-
sencracion grasa siluada mas periféri.
camente.

Es conveniente destacar el hecho de
que la cirrosis en estos procesos simila-
res no es jaméas del tipo porta-hepatico,
¥y que mo parece ser asimilable al lla-
mado sindrome de Budd-Chiari porque
éste se ha deserito principalmente en
adultos v ¢s secundario casi siempre a
alzin otro proceso morboso bien carac-
terizado del higado con demostracion
evidente de las tromhosis venosas su-
prahepdticas.

Recientemente describieron los auto-
rez dominicanos Mario Ravelo-Marche-
na, Tesfilo Gautier y Hugo R. Mendo-
za'® cinco casos observados en Santo
Domingo que parecen corresponder bien
desde el punto de vista anatémico con
los de Jamaica. g
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