HIPERTENSIUNEA PORTALA

Definiţie: creşterea presiunii în vena portă peste 10-12 mm Hg, secundară unei rezistenţe vasculare crescute la scurgerea sângelui dinspre sistemul port spre cel cav şi/sau o creştere a fluxului de sânge spre ficat 
FIZIOPATOLOGIA HTP
În mod obişnuit HTP se dezvoltă în „amonte” de un obstacol localizat pe :
- vena portă  (trunchi , ramuri) = HTP prehepatică ;
- circulaţia din teritoriul parenchimului hepatic = HTP intra-hepatică ;
- venele suprahepatice , vena cavă inferioară , sau atriul drept = HTP suprahepatică .

Anatomic :
-dilataţie venoasa




-splenomegalie ± hipersplenism 



-transudaţie peritoneală(ascită)



-formarea anastomozelor porto-cave:
· gastro-esofagiene – fluxul portal îşi inversează sensul prin vena cava sup ;

· rectal-flux portal spre vena cavă inferioară;
· gastro-freno–capsulo–renal;
· parieto-peritoneală 
· port-ombilicală-cavă (la copiii cu obstacol intra-hepatic)

Anastomozele pot fi:


-favorabile– 
derivatii parietale


-patogene – anastomoză gastro-esofagienă ( varice submucosă capabile sa se rupa.

Ascita-lichid in cav peritoneala:
Se produce datorita:
-creşterii presiuni hidrostatice ca urmare a hipertensiuni portale



-scăderii presiunii coloid–osmotice: hipoalbuminemie; 


-modificării permeabilităţii capilare. 
Schema formării ascitei:

[image: image1]
1) În HTP moderată (fără ascită) TA se menţine normală pe seama expansiunii volumului plasmatic, care reumple patul vascular şi suprimă stimulii ce acţionează sistemele vasoactive endogene.
2) În HTP severă (cu ascită) retenţia hidrosalină renală este incapabilă să corecteze perturbările hemodinamice sistemice (vasodilataţia splahnică este foarte exprimată iar lichidul reţinut transvazează în cavitatea peritoneală). Sistemele vasoactive endogene se menţin stimulate.

Schema simplificată a HTP
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ETIOLOGIA HTP

I.Cauză prehepatică
1. Obstrucţia venei porte:
-Tromboza venei porte prin transformarea cavernoasă;
-Idiopatică;
-Malformativă;
-Omfalita;
-Cateterizarea venei ombilicale;
-Infecţii intraabdominale;
-Intervenţii chirurgicale în zona hepatică a venei porte;
-Septicemie;
-Traumatisme;
 -Ulcer  duodenal;
-Pancreatită;
-Boli maligne;
-Adenopatii retroperitoneale;
-Deshidratare acută, (prin diaree);
-Tromboza venei splenice (HTP segmentară).

2 Flux  portal crescut
- Fistulă arterio-venoasă. 

Se dezvoltă căi suplinitoare în pedicolul hepatic (veno – para - biliare) (sunt tortuase, reţea de aspect angiomatos. Obstacolul prehepatic realizează o HTP fără insuficienţă hepato-celulară.

II. Cauză intrahepatică

HTP presinusoidală
- Schistosomiază (  reacţie granulomatoasă
- Neoplasme ( compresiune
-Chisturi hepatice: b. polichistică, maladia Caroli

HTP sinusoidală
 - ciroză
- anomalii de tract biliar: atrezie biliară, sind Alagille, b Byler, chist de coledoc, colangită sclerozantă
- anomalii genetice şi de metabolism: deficit de alfa 1 antitripsină, b Wilson, hemocromatoză, galactozemie, intoleranţă ereditară la fructoză etc
- infecţii: hepatită cronică B, C 
- hepatită autoimună
- hepatopatii nutriţionale: alimentaţia parenterală, etanol etc
- droguri şi toxine: metotrexat
- diverse: hepatită neonatală, histiocitoză, anomalii peroxozimale

HTP postsinusoidală:
- b  venoocluzivă (rară la copil)
III. Cauză posthepatică
Tromboză de vene hepatice (sind Budd –Chiari)
Insf ventriculară dreaptă
Pericardită constrictivă
Tablou clinic
1. Sângerările gastrointestinale

- modul obişnuit prin care HTP devine vizibilă (50-90%)

- la copil în mod obişnuit provin din varicele esofagiene .
2 Splenomegalia

- 25 % la debut

- compresiune mecanică, hipersplenism
3. Ascita
- HTP sinusoidală şi postsinusoidală
- RISC = peritonita bacteriană spontană (rată mare de mortalitate > 50%)


( 

- infecţie a lichidului de ascită spontan, în absenţa unei intervenţii chirurgicale sau a altei surse de infecţie identificabilă

- etiopatogenie: nivel crescut al bacteriemiei, în special la cirotici, de regulă cu etiologie intestinală, urmare a modificărilor locale de microcirculaţie

- febră, dureri abdominale, encefalopatie hepatică, diaree, ileus paralitic, şoc, hipotermie

- tratament: antibioterapie masivă

- prognostic rezervat

4. Circulaţia colaterală abdominală: similar formării varicelor
5. Encefalopatia hepatică: 

- şuntarea sângelui în raport parenchimul hepatic, interacţiunea metaboliţilor intestinali cu sist nervos, disfuncţia hepatocelualră şi alterarea funcţiei neurotransmiţătorilor.


- caracteristică HTP din afecţiunile hepatice (ciroză), dar se poate întâlni la toţi bolnavii cu HTP şi aport proteic crescut


( 

iritabilitate, letargie, somnolenţă, întârzierea dezvoltării
6. Encefalopatia portosistemică (  tulburare neuropsihică:





- alterarea câmpului de conştienţă





- reducerea abilităţilor intelectuale





- semne neuromusculare (asterixis)


afectiuni hepatice severe cu şunt portosistemic spontan, transjugular  sau chirurgical
DIAGNOSTICUL HTP
I. Bilanţul clinic
 -  Anamneza:

· antecedente neo-natale

· intervenţii chirurgicale anterioare.
-  Ex. obiectiv:

· circulaţie venoasă colaterală parietală

· ciroză – dilataţie venoasă peri-ombilicală în „cap de meduză” + suflul care o însoţeşte.

· hemoroizii (rari la copil)

· hepatomegalie

·ascită (frecventă în HTP intrahepatice şi suprahepatice)
- Manifestări de insuficienţă hepatică

· icter

· episoade de encefalopatie hepatică

· angioame stelate.
Se vor căuta malf. congenitale asociate

II. Consecinţele HTP

- Hemoleucograma (hipersplenism (trombocite scăzute)

- Ecografia 


- Varicele


- Trunchiul portei


- Volum-structura ficatului, splinei, venele

- Fibroscopie – varicele

- Angiografie –pentru intervenţie.

În HDS  -1. fibroscopie

  -2.ecografie.
- Echo-Doppler – a sistemului port în HTP este utilă întrucât:


1. Confirmă prezenţa HTP (se observă vasele colaterale porto-sistemice);


2. Detectează zone topografice cu vase colaterale, utile pentru intervenţia chirurgicală;


3. Evidenţiază direcţia fluxului sanguin (de la sau înspre ficat);


4. Viteza fluxului sânguin portal 



– eficienţa terapeutică;



– sângerarea variceală.
TRATAMENT
1. Hipersplenismul 

- nu există tratament medical ( splenectomie.
2. Varicele esofagiene

( profilactic


- nu aspirină sau alte inflamatorii;


- -propanolol per os. 


- ligatură sau slceroterapie endoscopică


- şunt portosistemic

( în momentul sângerării

- internare - stabilizare hemodinamică – transfuzie

- vit K

-compresia cu balonaşul esofagian (Blakemore)+ vasopresină i.v. - somatostatină sau analogi (octreotid)

 -dacă este sângerare masivă după scleroterapie (compresie cu balonaşul;

- sângerare care nu cedează ( şunt portosistemic transjugular
3. Tratamentul ascitelor din ciroza hepatică
Ascita=expresia decompensării vasculare şi hepatocelulare în ciroza hepatică ( prognostic sever

-  la 1 an – supravieţuirea este de 50%;

-  la 5 ani – supravieţuirea este de 20%.
  Obiectivele:
reducerea lichidului din cavitatea peritoneală;
creşterea excreţiei urinare de sodiu.
Tratamentul este individualizat la:
1.Bolnavii cu ascită, fără edeme ale membrelor inferioare;
2.Bolnavii cu ascită+edeme ale membrelor inferioare;
3. Bolnavii cu ascită sub tensiune;
4. Ascită + encefalopatie hepatică;
5. Ascită + sindrom hepatorenal.
Regim: 
– Hipo Na 2g/zi NaCl;
- Repaus la pat, (în ortostatism ( activ. R-AG-ALD şi S  
nerv simpatic);
- Aport de lichide ( 1000ml/zi. 
Diuretice:
- Spironolactonă-diureza apare după 2-4 zile (( 100-   
150mg/zi;
- Furosemidul – 40-80mg/zi.

Paracenteză – (ascita sub tensiune):
Evacuare zilnică;
Evacuare totală/1 şedinţă; 
Pentru fiecare litru de ascită se dă 6-7g albumină       
umană sau 8g dexroză 70%; 
Nu influenţează excreţia de Na; 
Nu creşte riscul infecţiei lichidului de ascită. 

4. Tratamentul peritonitei bacteriene spontane: cefotaxim = antibioticul de elecţie
5. Tratamentul encefalopatiei portosistemice

- reducerea drastică a aportului proteic

- controlul sângerărilor gastrointestinale: neomicină, lactuloză
6. Tratamentul splenomegaliei

riscuri: compresiune, ruptură, hipersplenism

( 

splenectomie

transplant: se temporizează la copilul sub 5 ani = risc infecţios

şunt portosistemic





vaccinare antipneumocociă, antimeningococică
Ascită 





Retenţie de apă, Na, + permeabilitatea capilarelor splahnice + producţie excesivă de limfă + presiune oncotică ( (hipoalbuminurie)





Sistem nervos simpatic





Hipotensiune arterială Hipovolemie eficace 





Vasodilataţie splenică + creşterea fluxului sanguin splenic 





HTP 





Ciroza 





“Măsurarea” fluidului portal -”non invaziv” ( Ecografia Doppler în sistem Duplex        ( Flowmetry electromagnetică





HTP Sinusoidală şi post-sinusoidală





Hipertensiunea portală presinusiodală
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Presiunea în vena hepatică
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Presiunea venei porte





-Budd-Chiari    -Pericardite       -insuficienţa cardiacă





-ciroza         -hepatitele    -B. veno- ocluzivă





-fibroza hepatică congenitală    -B. Wilson      -Ficatul gras





-Tromboza v. porte





Prototip:





V. hepatică





V. portă





Sinusoide





Prehepatic		Intrahepatic		Suprahepatic
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