HIPERTENSIUNEA PORTALA
EXTRAHEPATICA

Rezumat

Obstructia venoasd portald extrahepaticd este o cauzd
importantd a hipertensiunii portale non-cirotice, in special in
tarile din lumea a treia. Material si metode. A fost efectuata
analiza literaturii contemporane utilizand principalele baze
de date, inclusiv PubMed, Hinari, SpringerLink si Scopus (El-
sevier). Criteriile de includere au servit ghidurile de practicd
clinicd, articolele stiintifice cu privire la cunostintele actuale
abordate, evidentiind cauzele, criteriile diagnostice si metodele
de diagnostic diferential ale obstructiei venoase portale ex-
trahepatice. Au fost excluse articolele care nu corespundeau
cerintelor actuale si nu furnizau informatii relevante pentru
pacienti. Rezultate. Termenul de hipertensiune portald non-
ciroticd desemneazd un grup eterogen de afectiuni hepatice
care afecteazd sistemul vascular hepatic. Aceste afectiuni sunt
clasificate anatomic in functie de tipuli rezistentei fluxului
sanguin: pre-hepatic, hepatic (pre- sinusoidal, sinusoidal sau
post-sinusoid) si post-hepatic in absenta cirozei hepatice sau
a factorilor de risc cunoscuti, responsabili pentru HP. Mul-
tipli factori de risc hematologici, legati de sistemul imunitar,
infectiosi, ereditari si metabolici au fost asociati cu aceastd tul-
burare. Cu toate acestea, etiopatogenia exactd ramdne in mare
parte necunoscutd. Concluzii. Diagnosticul acestei patologii
necesitd o abordare multidisciplinard, implicand specialisti
din domeniul gastroenterologiei, hematologiei si cardiologiei.
In plis, este necesard o crestere a gradului de constientizare a
acestei entitdti prin evidentierea fiziopatologiei complexe si a
asociatiilor clinico-patologice.

Cuvinte-cheie: hipertensiunea portald non-ciroticd, trom-
boza de vena portae, tromboza acutd vena portae, tromboza
cronicd vena portae

Summary
Extrahepatic portal hypertension

Extrahepatic portal venous obstruction is an important cause
of non-cirrhotic portal hypertension, especially in third world
countries. Material and methods. Contemporary literature
analysis focused on the main databases: PubMed, Hinari,
SpringerLink and Scopus (Elsevier) was performed. Inclusion
criteria served clinical practice guidelines, scientific articles on
current knowledge addressed: causes, diagnostic criteria and
differential diagnosis of extrahepatic portal venous obstruc-
tion. Exclusion criteria were articles that did not meet the
current requirements and information provided for patients.
Results. The term non-cirrhotic portal hypertension refers to
a heterogeneous group of liver diseases affecting the hepatic
vasculature that are anatomically classified based on blood
flow resistance as pre-hepatic, hepatic (pre-sinusoidal, sinu-
soidal or post-sinusoidal) and post-hepatic in the absence
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of liver cirrhosis or known risk factors responsible for portal
hipertension. Multiple hematological, immune system-related,
infectious, hereditary and metabolic risk factors have been
associated with this disorder. However, the exact etiopatho-
genesis is largely unknown. Conclusions. The diagnosis of
this pathology requires a multidisciplinary approach, through
evaluation by a gastroenterologist, hematologist, cardiolo-
gist, and requires an increase in the degree of awareness of
this entity by highlighting the complex pathophysiology and
clinical-pathological associations.

Keywords: Non-cirrhotic portal hypertension, portal vein
thrombosis, acute portal vein thrombosis, chronic portal vein
thrombosis

Pesrome
BHeneyeHOYHas1 MOPTaNbHAsI TMIIEPTEH3US

Beedenue. BueneueHouHas nopmanvHas 6eHO3HAS 00-
CPYKUUS A6ACMC 6ANIHOL NPULUHOLL HeUUPpomuye-
CKOll NopmanvHoll eunepmensul, 0co6eHHO 8 CMPAHAX
mpemvezo mupa. Mamepuan u memo0vt. bvin nposeden
AHATIU3 COBPEMEHHOTL IUMEPAmypoL no 0CHOBHLIM 6a3am
Oannvix: PubMed, Hinari, SpringerLink u Scopus (Elsevier).
Kpumepusmu 6KmoueHUs CAyHunu KIuHu4eckie pexomeH-
0ayuU, HayuHvle CIAamvlU N0 CO8PEMEHHbIM SHAHUAM: NPU-
YUHbL, OudzHOCMuUYecKue Kpumepuu u OuddepeHyuanvHas
OUAZHOCIMUKA 8HENeUeHOUHOTI NOPMANLHOL BEHO3HO
obcmpykyuu. Kpumepusmu ucknoveHus 6viau cmamoi,
He CO0Mme8emcmayouiue meKyuum mpebosanHusm, a marice
ungopmayust, npedocmasnennas 011 nayuermos. Iomy-
ueHHvle pesynvmamot. Tepmun Heyuppomudeckas nop-
manvHas eunepmensus (HIIT) omnocumcs k zemepozeHHoti
epynne 3a605e6aHUll neueHuy, NOPANAIOULUX COCYOUCTYTO
cemv neueHu. Imu 3a6071e6aHUL AHAMOMUHECKU KAACCU-
PUUYUPYIOMCS 6 3A6UCUMOCIU OM MUNG CONPOMUBTIEHUS
KpOBOMOKY: HAdneueHOUHble, neveHo"Hble (NPecuHyco-
uoanvHvle, CUHYCOUOANbHBIE UL NOCHCUHYCOUOATbHDLE)
U nocmneueHOUHble NPU OMCYMCMBUU YUPPO3A NeueHU
UMY U3BECTNHBIX PAKIMOPOB PUCKA, OMBENCHIBEHHBIX 34
nopmanvyto eunepmensuro. C amum paccmpoiicmsom
CBA3AHbL MHO2OHUCTIEHHDIE 2eMAMON02UUECKUE, CBA3AHHbLE
€ UMMYHHOU cucmemoti, UHpeKyUuoHHble, HACIEOCIEeHHbIE
u memabonuueckue paxmopuv pucka. O0HAKO MouHbvLil
MUONAMozeHes 6 3HAUUMENbHOU CIeneHly Heus3eecrnen.
Bwt600vt. [[n1s1 mounoii duazHocmuKuy 3moti namonozuu
He00X00UM MeNOUCUUNTUHAPHDBLE N00X00, BKAOUAIULUTI 8
ce0st OUeHKYClL, CMOPOHDL 2ACHPOIHIMEPOTI02A, 2eMAN0TI02a
U Kapouonoza, a makie mpedyem NOBbIUeHUS CHeneHu
0C6e00MIIEHHOCHU 00 IMOTL CYUWHOCU Ny MeM 6bl0eeHUs




CTOIHCHBIX NAMOPUSUOTIOZUMECKUX U KTUHUKO-NAMOTI02UYe-
CKUX accouuauil.

Knrouesvie cnosa: neyuppomuueckas nopmanvHas eu-
nepmeH3us, mMpomo03 60pOMHOLL 6eHbl, OCPbILL MPOMOO3
B0POMHOLL BeHDL, XPOHUHECKULL MPOMOO3 B0POMHOTL 8eHbl

Introducere

Obstructia venoasa portala extrahepatica
(EHPVO) este o cauza importanta a hipertensiunii
portale non-cirotice, in special in tarile din lumea a
treia. Etiologia si evolutia clinica sunt diferite la copii
si la adulti [1]. Obstructia mecanica a fluxului venos
portal se dezvolta ca urmare a obstructiei partiale
sau complete a venei porte principale sau a venei
splenice. In absenta cirozei hepatice, se numeste
obstructie venoasa portald extrahepatica, o forma
de hipertensiune pre-sinusoidald. Aproximativ 20%
dintre pacientii cu hipertensiune portala prezinta o
patologie prehepatica. Etiologia obstructiei extra-
hepatice a venei porte in majoritatea cazurilor este
necunoscuta. Termenul de hipertensiune portala
non-cirotica (NCPH) se referd la un grup eterogen de
afectiuni hepatice care afecteaza in primul rand siste-
mul vascular hepatic. Aceste afectiuni sunt clasificate
anatomic in functie de rezistenta fluxului sanguin,
ca pre-hepatic, hepatic (pre- sinusoidal, sinusoidal
sau post-sinusoid) si post-hepatic [2]. Cauzele NCPH
de ani de zile au fost considerate afectiuni destul
de rare, dar frecventa lor redusa s-a datorat in mare
parte cunostintelor insuficente si gradului scazut de
diagnostic [3]. Hipertensiunea portala non-cirotica
idiopatica (INCPH) este o entitate clinico-patologica
caracterizata prin prezenta semnelor si simptomelor
clinice de hipertensiune portala (HP), in absenta
cirozei hepatice sau a factorilor de risc, responsabili
pentru HP. Multiplii factori de risc hematologici,
legati de sistemul imunitar, infectiosi, ereditari si me-
tabolici au fost asociati cu aceastd patologie. Cu toate
acestea, etiopatogenia exacta ramane in mare parte
necunoscuta. Trei leziuni histomorfologice au fost
identificate ca fiind specifice pentru boala vasculara
portosinusoidald hepatica (Porto-sinusoidal vascular
liver disease/PSVD), incluzand venopatia portala
obliterativa, hiperplazia regenerativa nodulara si
ciroza/fibroza septala incompleta. Cu toate acestea,
aceste constatdri sunt adesea subtile, subestimate si
subiective, cu acord interobservator scazut. in plus,
istoria naturald a formelor subclinice ale bolii rdmane
neexplorata [4].

Scopul studiului a fost evidentierea unor as-
pecte noi cu privire la obstructia venoasa portala
extrahepatica si abordarea actuala a procesului de
diagnostic si management a acestei patologii la
pacientii non-cirotici.
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Materiale si metode. A fost realizatd o analizd a
literaturii contemporane, prin intermediul bazelor de
date: PubMed, Hinari, SpringerLink si Scopus (Elsevi-
er). Cuvintele-cheie utilizate au fost, hipertensiunea

=

portald non-cirotica”, ,tromboza de vena portae’,
~tromboza acutad vena portae”, ,tromboza cronica
vena portae”. Criteriile de includere au servit ghi-
durile de practica clinica si articolele stiintifice care
abordau cunostintele actuale in cauzele, criteriile
diagnostice si diagnosticul diferential al obstructiei
venoase portale extrahepatice. Criteriile de exclude-
re au vizat articolele care nu corespundeau cerintelor
actuale si informatiilor speciale furnizate pentru
pacientii cirotici.

Rezultate. Cauzele hipertensiunii portale pre-
hepatice se datoreaza, de obicei, trombozei venei
porte in rezultatul sepsisului ombilical, traumatis-
melorintraluminale post-transfuzionale si pileflebitei
la grupa de varsta pediatrica [4]. La pacientii adulti,
cauza principala o reprezinta patologiile mielopro-
lifrative, deficientele proteinei Csi S si antitrombinei
Il care duc la o stare de hipercoagulabilitate si la
tromboza venei porta. In grupa de varsta inaintata,
seintalnesc rar alte cauze precum tumorile la nivelul
hepatic, la nivelul cdilor biliare sau ale pancreasului.
Pacientii cu EHPVO prezinta in principal episoade
recurente de hematemeza masiva, splenomegalie
importantd, ficatul fiind cu dimensiuni si consistenta
normala, iar ascita se constata rar. Diagnosticul
de EHPVO se face cu usurinta prin trasaturi clinice
caracteristice, teste functionale hepatice normale,
histologie si ecografie duplex a sistemului venos
portal. De obicei, pacientii cu EHPVO sunt tineri, cu
varste cuprinse intre 10-20 de ani, avand o stare ge-
nerala de sanatate buna. Boala, in general, nu duce
la dezvoltarea unei malnutritii severe sau a unor
stigmate hepatice cronice, astfel incat edemele, as-
cita, ginecomastia sau encefalopatia porto-sistemica
(PSE) este rar observat. Cea mai importanta caracte-
ristica clinica este splenomegalia, splina fiind marita
si nedureroasa, si observata la 88% dintre pacientii
respectivi. Acest procent ridicat se datoreaza pre-
zentarii tardive (dupa 2-3 ani) a pacientilor la spital
dupa primul episod hemoragic. Hipersplenismul este
una dintre cele mai frecvente constatdri la pacientii
cu EHPVO, iar persoane cu trombocitopenie sunt
observate frecvent. Functia plachetard, precum
aderenta si agregarea este totusi normald, acesta
fiind motivul pentru care hipersplenismul simpto-
matic sub forma de hemoragie gingivala, nazala,
echimoze si hematoame sunt rar observate. Cu toate
acestea, leucopenia este o constatare frecventa la
acesti pacienti. Spre deosebire de pacientii cu ciroza,
acesti bolnavi nu dezvolta sindromul hepato-renal.
Ficatul are dimensiuni si consistenta normale, stig-




matele bolii hepatice precum icterul sau stigmatele
vasculare sunt absente. Din punct de vedere biochi-
mic, boala este caracterizatad prin teste functionale
hepatice normale. Cu toate acestea, blocul venos
portal de lunga durata poate implica atrofie hepatica
cu teste functionale hepatice dereglate [11].1n afara
de testele functionale hepatice normale, confirmarea
diagnosticului se obtine cel mai corect prin biopsie
hepatica sau indirect, prin mdsurarea presiunii venei
hepatice Wedge (norma 3-12 mm Hg). Constatarile
unei presiuni venoase splenice crescute (norma
8-12 mm Hg) si confirmarea simultana a blocului
prin portografie splenica confirma diagnosticul
de hipertensiune portala extrahepatica. Ecografia
abdominala identifica motivul hipertensiunii por-
tale fie in interiorul ficatului (cirozad) sau in afara
lui (extrahepatica). In cazul cirozei, ficatul poate fi
marit, de dimensiuni normale sau micsorat si lobulat
atunci cand boala hepatica este in stadiu terminal
[12]. Folosind ecografia abdominalad duplex Doppler,
se poate masura viteza si directia fluxului sanguin
portal. Tromboza venei porte este cunoscuta a fi o
cauza,mutd” a hipertensiunii portale la sugari, desi
deseori nu se prezinta clinic pana la varsta tanara
adulta, cand manifestarile clinice si biochimice sunt
asociate cu alte afectiuni, cum ar fi pancreatita cro-
nica cu afectarea inflamatorie a venei splenice sau
malignizarea (infiltrare secundara a carcinomului
pancreatic sau hepatocarcinom). La un copil cu
splenomegalie si hemoragie digestiva superioara,
cu functie hepatica normala, diagnosticul de EHPVO
este aproape sigur. Acesta ar putea fi confirmat cu
ajutorul ultrasonografiei, ecografiei Doppler si endo-
scopiei digestive superioare. Rareori sunt necesare
alte investigatii precum venografia porto-splenica,
angiografia mezenterica superioara (faza venoasa),
tomografia computerizata (CT) abdominala sau bi-
opsie hepatica pentru confirmarea diagnosticului. La
adulti, este important sa se identifice cauza primara
a afectiunii. Prognosticul EHPVO depinde de locul
blocarii, de tratamentul posthemoragic imediat,
eficacitatea scleroterapiei si de disponibilitatea vas-
culara adecvata pentru suntare [1].

Recent, au fost propuse noi criterii de dia-
gnostic a bolii vasculare a ficatului (VALDIG) de
catre Asociatia Europeana pentru Studiul Vascular
al Ficatului (VALDIG) [5], care definesc diagnosticul
de PSVD prin prezenta uneia dintre urmatoarele 3
caracteristici: 1) absenta cirozeila biopsia hepatica si
cel putin un semn specific caracteristic hipertensiunii
portale; 2) absenta cirozei la biopsie hepatica si cel
putin un semn histologic specific pentru PSVD sau
3) absenta cirozei la biopsia hepatica si cel putin un
semn nespecific de hipertensiune portala si cel putin
un semn histologic nespecific pentru PSVD.
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Cand suspectam PSVD?

Exista doud scenarii clinice in care poate fi
suspectata PSVD: pacientii cu disfunctie cronica si
inexplicabila a enzimelor hepatice fara hiperten-
siune portala si pacienti cu hipertensiune portala
evidenta fara o cauza evidenta. Disfunctiile testelor
hepatice sunt variate si in special sunt reprezen-
tate de o crestere usoara a ALT si AST, o crestere a
fosfatazei alcaline mai mult de 2N sau o crestere a
gamma-GT. Aceste modificdri nu sunt asociate cu
semne de hipertensiune portalda PSVD care trebuie,
de asemenea, suspectata la pacientii cu hipertensi-
une portala inexplicabila [6; 7]. Absenta unei cauze
de boala cronica hepatica asociata cu prezenta unei
hipertensiuni portale marcate, cu teste functionale
hepatice normale sau doar usor modificate ar trebui
sa ridice suspiciunea de PSVD. Daca transaminazele
sau enzimele de colestaza ar putea fi uneori crescute,
functia de sinteza hepatica este de obicei pastrata
[8]. La acesti pacienti, bilirubina si albumina sunt
in limite normale, iar timpul de protrombina este
superior, de obicei pana la 50%. Alte modificari de
laborator precum anemia, leucopenia si tromboci-
topenia sunt consecinte ale hipersplenismului. Pe
aceasta baza, diagnosticarea dintre PSVD si ciroza
criptogenica compensata poate fi foarte dificila si
ar trebui intotdeauna sa fie sustinutd de o biopsie
hepatica. in acest caz, elastografia hepatica poate
fi de ajutor in diagnosticul diferential pentru PSVD
si selectarea pacientilor pentru biopsie hepatica.
Prezenta unei rigiditati hepatice scazute (< 10 kPa)
la pacientii cu hipertensiune portala clinic eviden-
ta poate infirma diagnosticul de ciroza [9]. O alta
provocare pentru diagnosticul PSVD o reprezinta
pacientii cu tromboza portal venoasa (PVT) cronica.
PSVD este frecvent complicatd de tromboza cronica
a venei porte extrahepatice [8; 10 1.

Cauzele principale a HTP non-cirotice (NCPH)

Pre-sinusoidal - Boala vasculara porto-sinu-
soidala (PSVD); Obstructia venei porte (neoplazica
si non-neoplazicd); Schistosomiaza; Fistula arterio-
venoasd; Boala polichistica; Fibroza hepatica con-
genitala; Boli biliare (ciroza biliara primara; colangita
sclerozanta primara). Sinusoidal - Medicatie drog-
indusa; Leziuni hepatice alcoolice; Steatohepatita
non-alcoolica; Hepatita virala; Amiloidoza; Steatoza
hepatica in sarcina; Boala Gaucher; Leishmanioza
viscerala; Boli infiltrative. Postsinusoidal - Sindro-
mul Budd-Chiari; Tumori maligne vasculare primare;
Boala veno-ocluziva; Hipervitaminoza A; Hemangio-
endoteliom epitelioid si angiosarcom.

PSVD este adesea asociata cu mai multe
afectiuni sistemice, cu expunerea cronica la diferite
medicamente si toxine care joaca un rol direct in




patofiziologia modificarilor hepatice. S-a raportat ca
mai mult de 50% dintre pacientii cu PSVD prezinta o
boala asociata [11; 12; 13].

Diagnosticul PSVD

Pentru diagnosticul PSVD, este necesara o
combinatie de constatari histologice si imagistice.
Biopsia ramane obligatorie pentru confirmarea di-
agnosticului de PSVD. Din pdcate, nu exista semne
imagistice specifice ale PSVD, dar asocierea mai
multor constatdri poate sugera diagnosticul de
PSVD. Ecografia abdominala cu Doppler, efectuata
la pacientii cu suspiciune de PSVD, frecvent este
considerata examinarea de baza. La acesti pacienti,
aspectul hepatic poate fi normal sau neomogen,
cu suprafatd neregulatd cauzata de transformarile
micronodulare. Diferentierea dintre PSVD si ciroza
poate fi dificila, iar deseori sunt prezente hipertro-
fia lobului caudat si atrofia lobului hepatic drept.
Principalele semne in PSVD includ hipertensiunea
portala, cum ar fi splenomegalia mai accentuata
in comparatie cu pacientii cu ciroza si dilatarea
axului venos portal. CT abdominala poate fi utila in
evaluarea prezentei nodulilor hipervasculari ben-
igni, cauzati de anomaliile hemodinamice [14; 15].
Rigiditatea hepaticd poate avea un rol important
in diagnosticul PSVD, cel putin pentru excluderea
cirozei. La acesti pacienti, rigiditatea hepatica poate fi
normala sau usor crescuta, dar cu siguranta mai mica
decat in cazul cirozei [9]. Prezenta hipertensiunii por-
tale relevante clinic, cu valori normale sau moderat
crescute ale rigiditatii hepatice, ar trebui sa conduca
la excluderea cirozei si la suspectarea PSVD [16, 17]

Criterii de diagnostic pentru PSVD (VALDIG)
[18]: Semne clinice specifice de HP; Semne histolo-
gice specifice de PSVD; Varice gastro-esofagiene sau
varice ectopice; Hemoragie portal-hipertenziva; Co-
laterale porto-sistemice; Venopatie portal obliteranta
(ingrosarea peretelui vascular, ocluzia lumenului si
disparitia venelor porte); Hiperplazie regenerativa
nodulard; Fibroza septala incompleta sau ciroza
septala incompleta; Semne clinice nespecifice ale
HP; Semne histologice nespecifice ale PSVD; Ascita;
Dimensiunea splinei = 13 cm in axul cel mai mare;
Numadr de trombocite < 150.000 per pL; Anomalii
de multiplicare a arterelor portale, canale vasculare
periportale si vase aberante); Tulburari arhitecturale:
distributie neregulata a tracturilor porte si venelor
centrale; Dilatatie sinusoidala non-zonala; Fibroza
perisinusoidala usoara.

Tromboza portal venoasa (PVT)

Tromboza venei porta se refera la obstructia
primara de catre un tromb situat pe trunchi sau pe
ramurile stangi sau drepte ale venei porte, in absenta
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invaziei vasculare maligne. Termenul ,cronic” se re-
fera la o tromboza de lunga durata, iar ,cavernomul
portal” (sau transformarea cavernomatoasa a venei
porte) defineste setul de vene colaterale care inlocu-
iesc vena porta. La pacientii adulti, acesti doi termeni
sunt sinonimi, in timp ce la copii, cavernomul portal
poate fi o urmare a unei malformatii congenitale,
precum si o consecinta a PVT [19; 20].

Etiologia PVT

In 75% dintre pacientii cu PVT si absenta unei
boli hepatice subiacente (ciroza sau PSVD), este
identificat un factor de risc pentru tromboza ve-
noasa. Factorii de risc sunt diversi si sunt divizati
in locali si sistemici [21]. Factorii de risc locali sunt
reprezentati de afectiuni inflamatorii care afecteaza
organele intraperitoneale si pot fi depistati la doar
o treime dintre pacienti. Factorii de risc sistemici
sunt mai frecventi, fiind reprezentati de afectiuni
trombofilice (deficit de proteina S sau C, anticorpi
antifosfolipidici, factor V Leiden, mutatie protrom-
binica) si neoplasmul mieloproliferativ. Cu toate
acestea, la 25% dintre pacienti, nu sunt identificati
factori etiologici pro-trombotici, chiar siin cazul unei
diagnosticari complexe.

Diagnosticul PVT se bazeaza pe rezultatele
ecografiei abdominale cu Doppler si examinarii
imagistice CT sau RM, folosind substante de contrast.
Colangiografiaimagistica prin RMN este considerata
cea mai potrivita metoda pentru diagnosticarea
biliopatiei portale [22]. Fosfataza alcalind sigamma-
glutamil transferaza pot fi modificate in prezenta
biliopatiei portale. in cazurile de tromboza a venei
porte clasice, biopsia hepatica prezinta un ficat
normal si este indicata doar in prezenta testelor
hepatice anormal persistente, a unui ficat dismorfic
sau a rezultatelor anormale ale elastografiei hepatice
[19, 23, 24]

Testele hepatice non-invazive, precum elasto-
grafia hepatica, sunt foarte utile in diagnosticarea
bolii hepatice de baza [8, 19, 25].

Istoria naturala si managementul PSVD

Atat la pacientii cu PSVD, cat si la cei cu PVT
cronica, rezultatul final este determinat in mare parte
de varsta si evolutia bolii de baza. Istoria naturala a
PSVD fara hipertensiune portald nu este cunoscuta
[26]. Prin urmare, pana in prezent, nu este clar care
este evolutia si managementul corect pentru acest
tip de pacienti. Istoria naturala a pacientilor cu hiper-
tensiune portala cauzata de PSVD sau PVT cronica
este mai bine documentata si se caracterizeaza in
principal prin complicatiile hipertensiunii portale in
sine [27]. Complicatia principala al acestor patologii
este hemoragia gastrointestinala din ruptura varice-
lor esofago-gastrice. Aceasta complicatie este foarte




frecventa atat la pacientii aflati sub tratament, cat
si la cei care nu administreaza tratament profilactic
pentru hemoragia variceala. S-araportat ca incidenta
hemoragiei variceale [8], precum si rata de dezvol-
tare a varicelor cu risc de hemoragie, este mai mare
in comparatie cu pacientii cu ciroza, indiferent de
gradul varicelor la endoscopia primara. Progresia
mai rapida a varicelor la acesti pacienti ar trebui sa
sugereze necesitatea unui alt protocol de manage-
ment, cu alte perioade de timp pentru evaluarea
endoscopica, poate mai rapide decat in ciroza [19;
20]. La pacientii cu NCPH, in ceea ce priveste tipul
de profilaxie, blocarea beta-adrenergica nespecifica
sau bandarea endoscopica a varicelor este utilizata
pentru profilaxia primara si combinatia acestora
- pentru profilaxia secundara [19; 20]. Suntul por-
to-sistemic transjugular intrahepatic (TIPS) trebuie
luat in considerare la pacientii cu hemoragie vari-
ceala necontrolata medicamentos si endoscopic.
La pacientii cu PVT cronica, TIPS este o optiune
viabild, dar nu intotdeauna fezabila din cauza unor
provocari tehnice de inserare a protezei vasculare
in venele cavernomatoase care pot compromite
permeabilitatea si eficacitatea stentului pe termen
mediu [28]. O alta indicatie posibild pentru utilizarea
TIPS este terapia anticoagulanta pe intreg parcursul
vietii la pacientii selectati cu PVT cronica si varice
cu risc ridicat. Mortalitatea datorata hemoragiei
variceale este semnificativ mai micd in comparatie
cu pacientii cirotici (aproximativ 3% la 6 saptamani),
probabil datorita mentinerii functiei hepatice [27;
29]. Ascita nu este o complicatie frecventd a PSVD
si se dezvolta de obicei in cazul decompensarii he-
patice, cum ar fi infectiile sau hemoragiile variceale.
La pacientii cu TVP cronica, ascita este probabil si
mai rara si se poate dezvolta odata cu inaintarea in
varsta, durata prelungita a bolii si prezenta biliopa-
tiei portale. Acesti pacienti pot prezenta un volum
hepatic redus si disfunctie de sinteza hepatica.
Managementul ascitei este similar cel al pacientilor
cirotici. Plasarea TIPS reprezinta o optiune pentru
pacientii cu PSVD si ascita refractara [3]. Evolutia
catre insuficienta hepatica progresiva este rara, dar
posibila, si reprezinta o indicatie pentru transplantul
hepatic la pacientii cu PSVD asociata complicatiilor
hipertensiunii portale [3; 19].

Tromboza de vena porta si anticoagulantele

Boala vasculara porto-sinusoidala (PSVD)

O alta complicatie majora a PSVD este repre-
zentata de tromboza de vena portd extrahepatica.
Acest eveniment se dezvolta la 30-40% dintre
pacienti, cu o incidenta mult mai mare decat in
cazul pacientilor cu ciroza [3; 4]. Pentru depistarea
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precoce a trombozei de vena porta, ghidurile actuale
[19] sugereaza efectuarea ecografiei abdominale cu
Doppler la intervale de 6 luni, chiar daca datele de
literatura de specialitate nu sustin aceasta practica
panain prezent. Cu toate acestea, nu se recomanda
administrarea profilactica de anticoagulante in
aceasta situatie, iar un tratament anticoagulant pe
termen lung trebuie luat in considerare numai atunci
cand este diagnosticata o disfunctie protrombotica
subiacenta si este puternic recomandat la pacientii
cu tromboza venoasa portala confirmata [19, 20].

Tromboza cronica de vena porta (PVT)

La pacientii cu cavernom portal, scopul trata-
mentului anticoagulant nu consta in recanalizarea
axului venos portal ca in tromboza acuta de vena
porta, ci este reprezentat de prevenirea extinderii
maselor trombotice si a recidivei in zona splanhni-
ca. Cu toate acestea, indicatiile pentru tratamentul
anticoagulant de durata raman inca neclare. Ghi-
durile actuale sugereaza sa fie luat in considerare
tratamentul anticoagulant pe termen lung in cazul
starilor protrombotice persistente si la pacientii cu
antecedente de ischemie intestinala sau dureri ab-
dominale. Indicatia terapiei anticoagulante trebuie
luatd in considerare in cazul raportului risc-beneficiu
la pacientii cu hipertensiune portala [3, 4, 7].1n ceea
ce priveste tipul tratamentului anticoagulant, atat
pentru pacientii cu PVT cronica, cat si pentru PSVD,
cele mai frecvent utilizate sunt heparina (heparina
nefractionata (HNF), heparina cu greutate molecu-
lara mica (HBPM)) si antagonistul vitaminei K (AVK).
Exista putine date cu privire la utilizarea anticoagu-
lantelor orale directe (DOAC) la pacientii cu PSVD
si tromboza de vena porta non-cirotica. Utilizarea
AOD (rivaroxaban, apixaban si dabigatran) a fost
evaluata in tromboza venei splanhnice, dar inca nu
existd concluzii definitive, insa se poate mentiona ca
utilizarea AOD la pacientii cu hipertensiune portala
este fezabila si nu creste riscul hemoragic, dar nece-
sitd sa ramana o optiune individuala [4, 29, 30, 31].
Istoria naturala a formelor subclinice ale bolii rdmane
neexploratd. Evolutia clinica este mai favorabild com-
parativ cu pacientii cu ciroza, mai ales in absenta HP
clinice sau a disfunctiei hepatice. Nu exista ghiduri
universal acceptate in ceea ce priveste diagnosticul
si tratamentul INCPH/PSVD [4].

Aproximativ 70% dintre pacientii cu hiper-
tensiune portala idiopaticd non-cirotica manifesta
hemoragie gastrointestinala (adica varice esofagiene
sau gastropatie portal-hipertensiva). Multi dintre
acesti pacienti nu evidentiaza simptome pana cand
nu se declanseaza hemoragia. Unii pacienti prezinta
splenomegalie, ceea ce poate duce la dureri abdo-
minale sau distensie abdominala. Rareori, pacientii




manifesta encefalopatie hepatica (cauzata in special,
de sunturi portosistemice masive), iar ascita a fost de-
pistata la aproximativ la 40% dintre pacienti.[32, 33].

Concluzii

Obstructia venoasa portala extrahepatica
(EHPVO) este o cauza importanta a hipertensiunii
portale non-cirotice, etiologia si evolutia clinica fiind
diferite la copii si la adulti. Diagnosticul de EHPVO
se bazeaza prin manifestari clinice caracteristice,
teste functionale hepatice normale, histologie si
ecografie duplex a sistemului venos portal. Cea mai
importanta caracteristica clinica este splenomega-
lia, splina fiind marita si nedureroasd, observata
la 88% dintre pacienti. Ecografia abdominala cu
Doppler, efectuata la pacientii cu suspiciune de
PSVD, frecvent este considerata examinarea de
baza. CT abdominalg, elastografia hepatica poate fi
utila in evaluarea prezentei nodulilor hipervasculari
benigni, cauzati de anomaliile hemodinamice. Exista
multipli factori de risc, inclusiv factori hematologici,
imunitari infectiosi, ereditari si metabolici, care sunt
asociati cu aceasta patologie. Diagnosticul acestei
afectiuni necesita o abordare multidisciplinard, prin
evaluarea de cdtre specialisti in gastroenterologie,
hematologie si cardiologie. De asemenea, este im-
portant sa creasca nivelul de constientizare a acestei
entitati prin evidentierea fiziopatologiei complexe
si a asociatiilor clinico-patologice. In cele din urma,
formularea unor criterii de diagnostic standardizate,
validate clinic, este necesara pentru a evita erorile in
clasificarea bolilor vasculare ale ficatului si pentru a
dezvolta siimplementa strategii terapeutice tintite.
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