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RESUMEN

Objetivos. Determinar el riesgo de hemorragia digestiva alta (HDA)
tras el diagnóstico de cavernomatosis portal (CP) en pacientes pediátri-
cos y estudiar las variables que se relacionan con este riesgo. 

Material y métodos. Analizamos retrospectivamente 13 casos de
CP y estimamos las funciones de supervivencia para el evento HDA
mediante el método de Kaplan-Meier. Se ha calculado la tasa de inci-
dencia de la muestra y el número de sangrados/año de forma individual.
Desde el momento del diagnóstico estudiamos: edad de presentación,
plaquetas, leucocitos, hemoglobina, hematocrito, tiempo de protrombi-
na, número de episodios de sangrado. Se ha analizado la relación de
estas variables con el riesgo de sangrado individual mediante regresión
de Cox.

Resultados. Mediana de seguimiento: 7,1 años. 10 pacientes (77%)
han presentado algún episodio de HDA tras el diagnóstico. Mediana de
supervivencia hasta el primer episodio de HDA después del diagnós-
tico: 314 días. Tasa de incidencia (TI) de HDA tras el diagnóstico: 0,43
episodios de HDA por persona-año. Rango del número de sangrados
por año individualizados en cada paciente: 0-2,2 episodios al año.

Conclusiones. Apenas existen datos en la literatura sobre el ries-
go de sangrado en pacientes pediátricos con CP. Hemos determinado
en nuestra muestra una TI de 0,43 episodios de HDA por paciente-
año y una mediana de 314 días desde el diagnóstico hasta el primer epi-
sodio de sangrado, pero el tamaño muestral no ha permitido encontrar
una asociación estadísticamente significativa entre las variables estu-
diadas y el riesgo de HDA.

PALABRAS CLAVE: Cavernomatosis portal; Hemorragia digestiva alta;
Niños.

ESTIMATION OF THE RISK OF UPPER DIGESTIVE TRACT BLEEDING IN

PATIENTS WITH PORTAL CAVERNOMATOSIS

ABSTRACT

Purpose. The aim of this study is to find out the risk of upper gas-
trointestinal bleeding (UGB) after the diagnosis of portal cavernoma in
children, and to investigate several potential risk factors.

Material and methods. We analyzed retrospectively 13 cases of
portal cavernoma and estimated the risk of UGB with the Kaplan-Meier
survival analysis. We calculated the incidence rate of the sample and
the number of haemorrhages per year for each patient individually. From
the moment of the diagnosis various parameters were recorded: age,
platelets, leukocytes, hemoblobin, hematocrit, prothrombin time and
number of bleedings. The relation between these parameters and the
risk of bleeding was assessed with the Cox analysis.

Results. The patients were followed for a median period of 7.1
years. 10 patients (77%) presented at least 1 episode of UGB after the
diagnosis. The median survival time until the first haemorrhage was
314 days. After the diagnosis the incidence rate of the sample was 0.43
episodes of upper gastrointestinal bleeding per person-year. The num-
ber of individual bleedings per person had a range of 0 - 2.2 episodes
per year.

Conclusions. There is very few data about the risk of bleeding in
children with portal cavernoma. In our sample, we found out an inci-
dence rate of 0.43 and a median survival time of 314 days until the first
episode of bleeding after the diagnosis, but we were not able to find a
statistically significant association between the studied variables and
the risk of bleeding.

KEY WORDS: Portal cavernoma; Upper gastrointestinal bleeding; Chil-
dren.

INTRODUCCIÓN

La obstrucción de la vena porta determina una disminu-
ción del flujo portal al hígado y una respuesta del organis-
mo que consiste en la aparición de colaterales para intentar
restablecer parcialmente la llegada de sangre a este órgano.
Estos nuevos plexos vasculares aparecen en los estudios eco-
gráficos como un cavernoma de la vena porta y el flujo san-
guíneo a través de ellos puede no ser suficiente para evitar el
desarrollo de hipertensión en el sistema portal (HTP). La caver-
nomatosis portal (CP) es la causa más frecuente de hiper-
tensión portal extrahepática en niños e incluye en su espec-
tro clínico episodios de hemorragia digestiva alta (HDA) debi-
dos al desarrollo de varices esofágicas y gástricas, o a gastro-
patía por HTP esplenomegalia e hiperesplenismo(1,2). A pesar
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de esto, en la literatura no existen muchos datos acerca del
riesgo de HDA, ni sobre los determinantes que desencadenan
los cuadros de sangrado en la edad pediátrica. Se ha conside-
rado que el riesgo de HDA disminuía con el crecimiento(2,3)

según la teoría de que el desarrollo de colaterales portosis-
témicas genera nuevas vías efectivas para el drenaje del sis-
tema venoso portal y, de este modo, el flujo en el plexo parae-
sofágico es menor. No obstante, esta afirmación se ha pues-
to en duda en un trabajo en el que se analizó retrospectiva-
mente a un grupo de niños diagnosticados de hipertensión
portal extrahepática por obstrucción de la vena porta(4). En
dicho trabajo, Lykavieris estudió a 44 pacientes mayores de
12 años que no hubiesen recibido tratamiento mediante escle-
roterapia, ligadura de las varices gastroesofágicas o cirugía
con shunts portosistémicos y calculó el riesgo de sangrado a
partir de esta edad, durante un periodo de años que era varia-
ble en cada paciente (la media de edad al finalizar el segui-
miento fue de 20 años, con un rango de 15 a 34). Se conclu-
yó que el riesgo actuarial de sangrado aumentaba con la edad,
ya que era del 49% a los 16 años y del 76% a los 24 años. 

El objetivo de este trabajo es estimar el riesgo de hemo-
rragia digestiva alta en pacientes con diagnóstico de caverno-
matosis portal y estudiar la existencia de posibles factores
pronósticos que ayuden a identificar a aquellos pacientes con
más riesgo de sangrado. 

MATERIAL Y MÉTODOS

Se estudiaron retrospectivamente los pacientes con diag-
nóstico de CP atendidos en los últimos 15 años en nuestro

centro. Se ha considerado como periodo de seguimiento de
los pacientes el tiempo transcurrido desde el momento del
diagnóstico de CP hasta el 1 de febrero de 2009. Se registra-
ron la edad en el momento del diagnóstico, los episodios de
sangrado, y parámetros analíticos (plaquetas, leucocitos, hemo-
globina, hematocrito y tiempo de protrombina) en cada epi-
sodio de HDA. Se realizó una endoscopia digestiva alta tras
cada episodio de sangrado o cada seis meses cuando no se
produjeron HDAs. Durante la misma se procedió al tratamien-
to endoscópico de las varices esofágicas de grado mayor o
igual a III según los criterios de Conn; no se encontró ningún
sangrado activo en el momento de realizar la endoscopia en
ningún paciente. Se halló la función de supervivencia para el
evento HDA mediante el método de Kaplan-Meier. Se calcu-
ló la tasa de incidencia global de la muestra y el número de
sangrados/año de cada paciente de forma individual. Se ana-
lizó la relación entre la edad en el momento del diagnóstico,
los parámetros analíticos y el riesgo de de sangrado tras el
diagnóstico mediante regresión de Cox.

RESULTADOS

Se revisaron las historias clínicas de 13 pacientes con
cavernomatosis portal durante el periodo de estudio (Tabla I).
La mediana de seguimiento fue 7,1 años. En 2 de los pacien-
tes (caso número 10 y caso número 13) el seguimiento fue
incompleto, sin llegar a la fecha de cierre del estudio, por tras-
lado de domicilio. 

De los 13 pacientes con CP, 11 de ellos (el 85%) han pre-
sentado algún episodio de HDA y en 4 de estos niños el san-

Tabla I Características de la muestra estudiada

Edad en el momento Antecedentes personales Seguimiento
Sexo del diagóstico Motivo del diagnóstico de interés (años)

Caso 1 Femenino 17 meses Esplenomegalia – 14,16

Caso 2 Femenino 19 meses Esplenomegalia – 8,72

Caso 3 Femenino 6 años Hemorragia digestiva alta – 2,93

Caso 4 Femenino 20 meses Trombopenia y esplenomegalia Parálisis cerebral infantil 13,37

Caso 5 Femenino 4 años Hallazgo ecográfico de cavernoma Hepatoblastoma 10,31

Caso 6 Masculino 3 meses Hallazgo ecográfico de esplenomegalia Síndrome linfodisplásico, 6,16
y cavernoma linfedema

Caso 7 Masculino 3 años Esplenomegalia – 7,11

Caso 8 Femenino 10 meses Hallazgo ecográfico Trasplante de hígado por fallo 2,98 
hepático agudo

Caso 9 Femenino 3 años Esplenomegalia – 8,62

Caso 10 Femenino 2 años Hemorragia digestiva alta – 5,5

Caso 11 Femenino 3 meses Hemorragia digestiva alta Cardiopatía congénita, 12,63
S. de Turner

Caso 12 Femenino 3 años Trombopenia Cardiopatía congénita 0,9

Caso 13 Femenino 3meses Hemorragia digestiva alta – 1,39
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grado fue el primer síntoma que condujo al diagnóstico de
CP. En 6 niños la primera manifestación de CP fue una esple-
nomegalia. 

Desde la fecha en que se realizó el diagnóstico de CP has-
ta el primer episodio de HDA la mediana de supervivencia
fue de 314 días (Fig. 1). Desde el momento del diagnóstico,
3 pacientes no han presentado ningún episodio de sangrado
hasta la fecha de cierre del estudio (seguimiento de 2,9 años;
10,3 años y 1,39 años, respectivamente), y 10 han presenta-
do HDA. Un paciente presentó un único episodio de HDA,
tras el cual se realizó el diagnóstico de CP, y no ha presenta-
do nuevos síntomas de sangrado desde ese momento. 

Diez pacientes fueron intervenidos quirúrgicamente. Se
realizaron 6 shunts esplenoportales, 3 shunts esplenorrenales
distales y 1 transección esofágica mecánica. Las indicaciones
quirúrgicas fueron HDA recurrente con esplenomegalia e 
hiperesplenismo en 9 casos y HDA recurrente en 1 caso. 

La tasa de incidencia de HDA en la muestra de pacien-
tes estudiada fue de 0,43 episodios de sangrado por perso-
na-año durante todo el período de seguimiento. La tasa de
incidencia antes de la cirugía era de 0,58 sangrados por per-
sona-año; tras la cirugía la tasa de incidencia se redujo a 0,22
sangrados por persona-año (Tabla II).

Al considerar a cada paciente de forma individual, el núme-
ro de episodios de sangrado por año de cada niño ha sido muy
variable: dos pacientes no han sangrado nunca y un pacien-
te ha sangrado 2,2 veces por año (Tabla III).

No se ha encontrado una relación estadísticamente signi-
ficativa entre la aparición de sangrado digestivo tras el diag-
nóstico y los parámetros estudiados: edad en el momento del
diagnóstico, niveles de plaquetas, leucocitos, hemoglobina,
hematocrito y tiempo de protrombina. Al realizar el análisis
univariante mediante regresión de Cox no se encontró ningu-
na significación < 0,05 y por ello no se obtuvo a continuación
el análisis multivariante. 

DISCUSIÓN

La obstrucción portal extrahepática es una de las causas
más frecuentes de hipertensión portal (HTP) en la edad pediá-
trica(1-3). Al presentar una menor disfunción hepática, y en un
momento más tardío durante la evolución de la enfermedad,
la clínica y el manejo de estos pacientes son diferentes a las
de aquellos con HTP de otras etiologías como atresia de vías
biliares, cirrosis de diversos orígenes, colangitis esclerosan-
te, síndrome de Budd-Chiari o fibrosis hepática congénita(1).
En la muestra de este trabajo hay dos pacientes con una afec-
tación hepática de base, en los que la causa de la CP puede
estar relacionada con la manipulación quirúrgica del hilio
hepático (el caso número 5 por cirugía del hepatoblastoma
y el caso número 8 por trasplante hepático). Han sido incluí-
dos porque la aparición de síntomas de HTP se ha producido,
al igual que en el resto del grupo, posteriormente al desarro-
llo del cavernoma; por tanto, se ha considerado que el origen
de la HTP era extrahepático y se ha considerado a esta como
determinante fisiopatológico principal de la HDA en nuestro
conjunto de pacientes. 

Tabla II Tasas de incidencia.

Tasa de incidencia total 0,43 (IC 95%: 0,31-0,58)

Tasa de incidencia pre-cirugía 0,58 (IC 95%: 0,40-0,83)

Tasa de incidencia post-cirugía 0,22 (IC 95%: 0,11-0,43)

Tabla III Episodios de HDA considerados individualmente.

Nº de Episodios/ Episodios/año Episodios/año
episodios año pre-cirugía post-cirugía

Caso 1 4 0,28 0,41 0

Caso 2 6 0,69 0,83 0,5

Caso 3 1 0,34 0,34 No tratamiento 
quirúrgico

Caso 4 5 0,22 0,42 0,25

Caso 5 - 0 0 No tratamiento 
quirúrgico

Caso 6 2 0,32 0,34 0

Caso 7 3 0,42 0,43 0

Caso 8 4 1,34 1,33 1,3

Caso 9 4 0,46 0,88 0

Caso 10 4 0,73 1,29 0

Caso 11 6 0,48 0,92 0,5

Caso 12 2 2,22 2,4 0

Caso 13 - 0 0 No tratamiento 
quirúrgico
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Figura 1. Curva Kaplan-Meier para el evento “Hemorragia Digestiva
Alta” desde el momento del diagnóstico de cavernomatosis portal.
Mediana: 314 días.
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Se ha establecido que la primera manifestación de HTP
en pacientes con cavernomatosis portal suele ser la hemo-
rragia digestiva alta(1,3,5); en nuestra serie de 13 niños, al igual
que en otras(6) no ocurre así; la presentación inicial más fre-
cuente ha sido el hallazgo de esplenomegalia (en el 46% de
los casos). Debido a la alarma que generan y a su gravedad,
se han buscado diferentes formas para prevenir y evitar los
episodios de HDA; se han propuesto distintos tratamientos
profilácticos consistentes en reducir el flujo sanguíneo por-
tal mediante la utilización de beta-bloqueantes o la terapia
endoscópica de las varices secundarias a la hipertensión por-
tal, de forma análoga al manejo de la HTP que se realiza en
los adultos. Los beneficios de la administración de beta-blo-
queantes en niños no están claramente demostrados ya que
en los estudios realizados la dosis necesaria para reducir la
frecuencia cardíaca es variable y bastante alta como para no
poder descartar efectos secundarios(7,8). La realización de
una endoscopia digestiva alta tiene una doble función diag-
nóstica y terapéutica, ya que permite evaluar la presencia
y el estadio de las varices gastroesofágicas, además de hacer
posible el tratamiento de las mismas mediante esclerotera-
pia o ligadura, si es necesario. Respecto a la prevención del
primer episodio de HDA (profilaxis primaria) mediante tra-
tamiento endoscópico no existe un consenso, ya que los estu-
dios realizados corresponden a adultos(9-11). Dichos trabajos
consideran muestras de la población general con una pato-
logía de base que, en casi todos los casos, es la cirrosis hepá-
tica. Esto contrasta con la población pediátrica con CP, que
presenta hipertensión portal de origen extrahepático, por lo
que tolera mejor los episodios de sangrado digestivo y tie-
ne un mejor pronóstico que aquellos pacientes con daño
hepático establecido. Varios estudios realizados en niños han
presentado buenos resultados en el tratamiento y profila-
xis secundaria de la HDA dependiente de las varices eso-
fágicas mediante el uso de escleroterapia(12,13); sin embargo,
los posibles efectos adversos (úlcera y perforación esofági-
ca, estenosis, alteraciones en la motilidad esofágica) de esta
técnica sugieren que una mejor opción podría ser la ligadu-
ra de las varices esofágicas mediante bandas(14,15) o hemo-
clips(16). 

Clásicamente se ha considerado que el riesgo de HDA en
niños con cavernomatosis portal disminuía con la edad(2,3) al
generarse nuevas colaterales portosistémicas. Un estudio pos-
terior(4) indica que el riesgo de aparición de varices esofági-
cas y HDA no sólo no decrecería, sino que aumentaría en la
adolescencia y la edad adulta. Estos antecedentes plantean el
problema de cómo realizar el control de los pacientes diag-
nosticados de cavernomatosis portal. Habitualmente se reali-
zan endoscopias periódicas que se separan en el tiempo depen-
diendo de los hallazgos endoscópicos correspondientes y de
la situación clínica del paciente.

Los resultados de este trabajo reflejan una tasa de inci-
dencia de HDA en la muestra de 0,43 episodios por pacien-
te-año (esto es, un episodio cada 2,3 años), si se valora el
periodo de estudio completo de cada paciente (anterior y pos-

terior al tratamiento quirúrgico). La tasa de incidencia global
antes del tratamiento quirúrgico fue de 0,58 episodios por
paciente-año (un episodio cada 1,7 años), lo que contrasta con
los datos de otros trabajos que presentan tasas de incidencia
pre-tratamiento de 0,86(17). Al analizar individualmente el
número de sangrados al año de cada paciente se observa poca
homogeneidad, ya que aquel que presenta más sintomatolo-
gía sufre hasta 2,4 sangrados/año antes de recibir tratamien-
to quirúrgico mientras que el niño con menor afectación no
presenta episodios de sangrado. En esta investigación se ha
intentado relacionar esta variabilidad individual con la edad
y con diferentes parámetros analíticos, pero no ha sido posi-
ble relacionar estas cifras con ninguno de los factores estu-
diados. Considerando esta gran variabilidad, el seguimiento
de los niños con CP para el control de la HDA debería reali-
zarse de forma personalizada, teniendo en cuenta la situación
de cada paciente; sin embargo, los resultados obtenidos acon-
sejan realizar, al menos, una endoscopia digestiva alta anual.
Otro dato destacable es que el 50% de los pacientes de la
muestra han presentado al menos un episodio de sangrado
antes de que se cumpliera un año tras el diagnóstico, por lo
que parece razonable pensar que la realización de una eso-
fagogastroscopia tras el diagnóstico de cavernomatosis debe
ser precoz aunque no haya existido HDA. 

Diferentes grupos han tratado de determinar factores pro-
nósticos clínicos o endoscópicos que permitan conocer los
pacientes y el momento con mayor peligro de sufrir una HDA,
y conseguir de este modo un tratamiento más adecuado e indi-
vidualizado para cada enfermo(18,19). Estos estudios presentan
algunas limitaciones para ser aplicados en nuestro campo: las
muestras proceden de la población adulta, que podría tener
unos factores de riesgo de sangrado diferentes a los niños
(patologías asociadas, tratamientos farmacológicos); además,
se refieren a pacientes con cirrosis, la cual es por sí misma un
factor de riesgo de hemorragia, y que no aparece en los pacien-
tes de nuestra muestra. Este trabajo intenta definir si la HDA
tras el diagnóstico de CP en niños pudiera estar relacionada
con diferentes variables. La edad de presentación de la enfer-
medad se ha escogido en función de la posible influencia de
la misma en el riesgo de sangrado(2-4); los niveles de plaque-
tas, leucocitos y hemoglobina como indicadores de hiperes-
plenismo y su relación con la HTP; y el tiempo de protrom-
bina como indicador del estado de la coagulación e, indirec-
tamente, de la función hepática. Estos parámetros ofrecerí-
an como ventaja añadida la posibilidad de realizar un segui-
miento ambulatorio, en comparación con la endoscopia, que
es un proceso que suele requerir sedación o anestesia cuando
se realiza en niños. No se encontró un mayor riesgo de san-
grado en aquellos pacientes con un diagnóstico a edad tem-
prana, ni que las variables de laboratorio guardasen una rela-
ción estadísticamente significativa con el riesgo de HDA. No
obstante, hay que tener en cuenta la limitación fundamental
de esta investigación, que es el pequeño tamaño muestral;
es posible que incrementando el mismo se obtuviera algún
resultado significativo.
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