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HOSPITAL NACIONAL “ENRIOUE CABRERA’
Fibrosis hepatica congénita
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Sainz Ballesterns, J. v otros. Fibrosis hepdtica congénita, Rev Cub Ped 54: 5, 1982

Se presentan 5 casos de fibrosis hepdtica congénita correspondientes al Hospital Pedid-
trico y al Hospital Maternoinfantil de Pinar del Rio. que son estudiados en un periodo
de 4 afos. Se realiza un andlisis de su patogenia, de sus principales aspectos clinicos y
anatomopatoldgicos, macroscopicos vy microscopicos. ¥y se destaca la importancia de esta
entidad para el pediatra, para el cirujano pediatra v para el anatomopatélogo. Se senalan
sus principales asociaciones con otras malformaciones, tanto hepdticas como extrahe-
paticas.

INTRODUCCION

Es un trastorno congénito del higado, que consiste en un aumento
desproporcionado del tejido conjuntivo tibroso periportal, que se prolonga
en forma de bandas que atraviesan el parénquima hepético. El parénguima
queda disociado irregularmente, pero no se altera de forma sustancial la
arquitectura lobulillar, diferencia histica fundamental con la cirrosis
hepatica.!

La fibrosis hepatica congénita se asocia a otras anomalias, tanto hepa-
ticas como extrahepaticas. Entre estas anomalias tenemos la dilatacion
congénita de las vias biliares intrahepaticas; los hamartomas biliares, las
anomalias de la vesicula biliar; log rifiones poliquisticos; los rifones espon-
josos o enfermedad de Cachi-Ricci; la microlitiasis alveolar; los tumores
del tercer ventriculo, etcétera.

La base congénita de la fibrosis hepatica es indudable; no obstante,
debido a que esta entidad se ha estudiado muy poco desde el punto de
vista genético, es imposible definir por el momento su mecanismo de tras-
misidn, aunque la mayoria de los autores se inclinan a considerarlo de tipo
recesivo autosomico.
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La hipertension portal que se produce en los casos de fibrosis hepatica
congénita que llegan a la edad juvenil, se debe principalmente a la dismi-
nucion en numero y calibre de las ramificaciones venosas de la porta,
gue se encuentran en las zonas fibrosas:; por tanto, en esta entidad, el
bloqueo es presinusoidal.

Esta entidad se diagnostica en la edad infantil o juvenil, raramente en
el periodo neonatal: los sintomas mas importantes se deben a la hiper-
tension portal, tales como la circulacién colateral, la hemorragia gastroin-
testinal, la esplenomegalia, etcétera.

En el periodo neonatal, no se desarrolla el cuadro de hipertension portal,
por lo que se hace muy dificil el diagndstico, aunque es posible detectar
algunas anomalias asociadas, sobre todo los rifiones poliguisticos.

En cuatro de nuestros pacientes los hallazgos fueron en autopsia en el
periodo neonatal; el quinto, fallecio a la edad de un aio.

MATERIAL ¥ METODO

Se extrae de los archivos las historias clinicas de los pacientes falle-
cidos en el Hospital Pediatrico de Pinar del Rio en un periodo de 4 afos
se incluyen las de los pacientes del Hospital Materno.

Se revisan las historias clinicas, y se precisan: el sexo, la raza y edad.
En los protocolos de necropsia se determinan aquellas afecciones asocia-
das a la fibrosis hepética congénita.

RESULTADOS

Los resultados se muestran en los cuadros I, 1l y Il

El cuadro microscépico observado en el higado fue similar al descrito
en la literatura, fibrosis de espacios portas con dilatacién de conductos
biliares con conservacion de la arquitectura lobulillar (figura 1).

Enfermedades renales, intrahepdticas y extrahepaticas asociadas
a la fibrosis hepdtica congénita:
Renales

A, Rinones esponjosos
B. Rindn poliquistico

Intrahepdticas

A. Hamartomas biliares
B. Esteatosis hepatica
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CUADRO 1|

AGRUPACION POR EDAD

Edad (dias)

MNa. de casos

- =] ) m tn

CUADRO 1i

AGRUPACION POR SEXOD

Sexo Mo. de casos
Masculino
Femenino
CUADRO 1l
AGRUPACION POR RAZA

Raza Mo. de casos

Blanca 4

Meqgra 1

Extrahepdticas

A. Hemorragia pulmonar bilateral
B. Hipoplasia pulmonar

C. Comunicacién interauricular
D. Comunicacion interventricular

Ademas de las afecciones asociadas que se relacionaron anteriormente,
se observé en un paciente, marcada dilatacion de tdbulos renales cortica-

les con glomérulos normales (figura 2).
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Figura 1.

Fibrosis de espacios porta con dilatacién de conductos
biliares. Conservacion de la arquitectura lobulillar, Oc:
10-0bj: 20-coloracicn: H y E.

Figura 2.

Zona capsular de corleza renal. Rifones esponjosas con
dilataciones tubulares. O 10-0bj: 20.colaboracicn: H v ©
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DSCUSION

La primera manifestacion de la fibrosis hepatica congénita suele ser
consecutiva a la existencia de hipertension portal.' En nuestros pacientes,
debido al poco tiempo de supervivencia, no se desarrolld esta hipertension
y el diagnéstico de todos ellos fue post mortem.

La fibrosis hepéatica congénita puede ir acompanada de rifones norma-
les, de rinones poliquisticos o de rifiones esponjosos.®* Actuaimente los
rinones esponjosos se clasifican como una variedad de rifidén poliquistico.
La forma de rifidn esponjoso como variedad del poliquistico es considerada
por muchos autores como la asociacion méas frecuente de la fibrosis hepa-
tica congénita: 4 de nuestros pacientes tenian esta asociacion vy en el
guinto, estaba asociado a la variedad Il de rindn poliquistico.

En la fibrosis hepéatica congénita la superficie externa del higado puede
ser lisa o de granulos finos, semejando en esta ultima variedad a la cirrosis
micronodular. Generalmente esta fibrosis va acompanada en los espacios
portas de hamartomas de conductos biliares, que no llegan a tener gran
tamano, y que contienen bilis en su interior. Estos hamartomas o dilata-
ciones de conductos biliares no llegan a tener el tamano de los quistes
del higado poliquistico.* MNuestros 5 pacientes tuvieron en los espacios
porta, la presencia de estos hamartomas.

El diagnostico diferencial de la fibrosis hepatica congénita es impor-
tante. El principal diagndstico diferencial es con la cirrosis hepatica;® en
esta Gltima entidad, se produce una marcada alteracion de la arquitectura
lobulillar, con dano celular grave y con nédulos de regeneracion, altera-
ciones que no se observan en la fibrosis hepatica congénita. Otra entidad
que hay que diferenciar es la enfermedad poliquistica del higado, pero los
quistes en esta afeccidn son mas grandes que en la fibrosis hepatica con-
génita. Otro diagnéstico diferencial es con la enfermedad de Wilson, pero
esta dltima tiene alteraciones de los nicleos lenticulares del cerebro vy
ademas las alteraciones hepaticas son del tipo cirrotico.

CONCLUSIONES

1. Se hace una breve revision de una entidad poco frecuente, como es la
fibrosis hepatica congénita.

2. Se presentan 5 casos de pacientes con euta entidad; 7 de ellos falle-
cidos en el periodo neonatal; y uno, con un ano de ed:l.

3. Todos los pacientes presentaban malformaciones renales asaciadas:
4 de ellos a rinones esponjosos y uno a rinén poliquistico, variedad 1.
Se concluye que la asociacion con los rinones es la mas frecuente de
esta entidad, lo que, coincide con lo informado en Ia literatins maodicn
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4. Todos los pacientes presentaban hamartomas de conductos biliares
rodeados de la fibrosis congénita en los espacios porta.

5. Se establecen los diagnosticos diferenciales de la entidad y se hace
hincapié, ante todo, en la cirrosis hepética.

SUMMARY
Sainz Ballesteros, J. et al. Congenital hepatic fibrosis. Rev Cub Ped 54: 5. 1982.

In this paper are presented five cases of congenital hepatic fibrosis corresponding to
the Pediatric Hospital and to the Maternal and Infantile Hospital, Pinar del Rio, that have
been studied during four years. An analysis of its pathogeny and its macroscopic and
microscopic main  clinical and anatomapathologic aspects is performed, and this entity
importance for the pediatrician, surgical pediatrician and for the anatomopathologist is
stressed. Main associations with other malformations, either hepatics or extrahephatics
are pointed out,

RESUME
Sainz Ballesteros, J. et al. Congenital hepatic fibrosis. Rev Cub Ped 54: 5, 1982,

A propos de cing cas de fibrose hépatioue congénitale correspondant & I'Hopital Pédia-
trique et a I'Hopital Materno-Infantile de Pinar del Rio, étudiés au cours d'une période
de quatre années, les auteurs font une analyse de la pathogenése, des principaux aspects
clinigues et anatomopathologiques, macroscopiques et microscopiques, et ils soulignent
I'importance de cette entité pour le pédiatre, pour le chirurgien pédiatrique et pour
I'anatomopathologiste. lls signalent ses principales associations avec d'autres malforma-
tions, aussi bien hépatiqgues gu'extrahépatiques.

Capue LaasecTEpEc, X ¥ coaBT. Bpommeddui ¢ucpos newedd.
Rev Cub Ped 5431 5, 1982,

Ha npoTaxeduy 4-x JIeT NPOBONETCA H3Yy9eHNe COJABHHX, CTDaNaKUULX
CUOPO2OM NMEYEHN If XOTOPHE HAXOMWIMCE HA JICYEHMH B JIETCKOY GOJE-
HAIIE M B DODANRHOM Iome npoeuHnum [HHap mear Puo. [IpoBomuTcs
aHalMs MX ODaTOT&HEeZa, OCHOBHHX KJMHWYECHKHX ACNEKTOE, 2HATOMO—
NATONOTHYECKHEX MAKPO ¥ MUKDOCKONMWIECKMX ACHEKTOB, a4 TAKEe yKa-
3HBAETCA BaXHOCTE 3TOrd zaCoJEBaHUA A NENUSTPOB, A NATCKAX
YHDYProE H IJA 2'aTOMONATONOrOE. Takze YKasHBAKOTCH OCHOBHHE
ACCOLMAIMM ¢ DDYTUMI HOBOOGPA3DBAHMAMN KaK TenaTWIHHME, TaK o
BHET=OATEDHLMI,
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