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Varices gastricas por hipertension portal izquierda en un paciente con mielofibrosis

Gastric varices due to sinistral portal hypertension in a patient with myelofibrosis
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Pertenencia institucional

. . Introduccién: La hipertension portal izquierda (HPI) es una causa infrecuente de varices gastricas,
(1) Hospital Italiano de generalmente asociada a patologia pancredtica. No obstante, en pacientes con sindromes
Buenos Aires, Buenos Aires, mieloproliferativos puede ser consecuencia de la trombosis de la vena esplénica, generando vérices
Argentina. gastricas y hemorragia variceal, constituyendo un desafio diagnéstico y terapéutico. Presentacion del caso:

Paciente masculino de 50 afios con mielofibrosis y trombosis esplénica crénica de 8 afios de evolucién,
consulté por melena y anemia severa. La endoscopia evidencié vérices gastricas grandes GOV2 con signos
de sangrado, sin vérices esofdgicas. El doppler hepdatico mostr6é esplenomegalia y ausencia de ascitis. La
angiotomografia revelé trombosis esplénica crénica con circulacién colateral espleno-gastrica. La
manometria portal fue normal y la biopsia hepatica descartd cirrosis. Inicialmente recibié soporte
transfusional y terlipresina. Se realizé embolizacién parcial de ramas esplénicas como alternativa inicial a la
esplenectomia. A pesar de ello, presento resangrado precoz, requiriendo esplenectomia definitiva, con buena
evoluciéon posoperatoria. La endoscopia realizada 6 semanas después de la esplenectomia mostré
desaparicion completa de las varices gdstricas. Discusion: Este caso destaca la importancia de considerar
etiologias no pancreaticas en el diagnéstico diferencial de varices gastricas aisladas. La mielofibrosis y la
trombosis esplénica cronica fueron los factores desencadenantes de la HPI en este paciente. EI manejo
terapéutico estuvo condicionado por la comorbilidad hematoldégica, motivando un enfoque progresivo y
multidisciplinario. Conclusién: HPI secundaria a mielofibrosis es rara y compleja. Este caso destaca la
importancia de un manejo individualizado, guiado por la fisiopatologia y adaptado a las particularidades de
cada paciente.
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related to pancreatic disease. However, in patients with myeloproliferative disorders, it may present with
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vein thrombosis who presented with melena and severe anemia. Upper endoscopy revealed isolated gastric
varices (GOV2) without esophageal involvement. Doppler ultrasound showed splenomegaly and preserved liver
morphology. Contrast-enhanced CT demonstrated chronic splenic vein thrombosis with collateral
splenogastric circulation. Hepatic venous pressure gradient was normal, and liver biopsy ruled out cirrhosis.
Initial management included transfusion support and terlipressin. A multidisciplinary team recommended
partial splenic artery embolization as a less invasive alternative to splenectomy, given the risk of
extramedullary hematopoiesis in liver and lung associated with the underlying hematologic disease. Despite
this approach, the patient developed early rebleeding, requiring definitive splenectomy, with favorable
postoperative recovery. Discussion: This case highlights the importance of considering non-pancreatic
etiologies in the differential diagnosis of isolated gastric varices. In this patient, myelofibrosis-associated
hypercoagulability and chronic splenic vein thrombosis were the underlying mechanisms of LSPH. Therapeutic
management was tailored to comorbidities, underscoring the role of a stepwise, multidisciplinary approach.
Conclusion: LSPH secondary to myelofibrosis is a rare and challenging entity. Individualized management
strategies, adapted to the patient's underlying pathophysiology, are essential to optimize outcomes in non-
cirrhotic portal hypertension.
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Resumen

Introduccion:

La hipertension portal izquierda (HPI) es una causa infrecuente de varices gastricas,
generalmente asociada a patologia pancreatica. No obstante, en pacientes con
sindromes mieloproliferativos puede ser consecuencia de la trombosis de la vena
esplénica, generando varices gastricas y hemorragia variceal, constituyendo un desafio
diagnostico y terapéutico.

Presentacion del caso:

Paciente masculino de 50 afios con mielofibrosis y trombosis esplénica cronica de 8
afios de evolucion, consulté por melena y anemia severa. La endoscopia evidencio
varices gastricas grandes GOV2 con signos de sangrado, sin varices esofagicas. El
doppler hepatico mostré esplenomegalia y ausencia de ascitis. La angiotomografia
reveld trombosis esplénica cronica con circulacion colateral espleno-gastrica. La
manometria portal fue normal y la biopsia hepatica descarto cirrosis. Inicialmente recibié
soporte transfusional y terlipresina. Se realiz6 embolizacion parcial de ramas esplénicas
como alternativa inicial a la esplenectomia. A pesar de ello, present6 resangrado
precoz, requiriendo esplenectomia definitiva, con buena evolucién posoperatoria. La
endoscopia realizada 6 semanas después de la esplenectomia mostré desaparicion
completa de las varices gastricas.

Discusioén:

Este caso destaca la importancia de considerar etiologias no pancreaticas en el
diagnéstico diferencial de varices gastricas aisladas. La mielofibrosis y la trombosis
esplénica crénica fueron los factores desencadenantes de la HPI en este paciente. El
manejo terapéutico estuvo condicionado por la comorbilidad hematoldgica, motivando
un enfoque progresivo y multidisciplinario.



Conclusion:

HPI secundaria a mielofibrosis es rara y compleja. Este caso destaca la importancia de
un manejo individualizado, guiado por la fisiopatologia y adaptado a las particularidades
de cada paciente.
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Mielofibrosis primaria.

Abstract

Introduction:

Left-sided portal hypertension (LSPH) is an uncommon cause of gastric varices, most
often related to pancreatic disease. However, in patients with myeloproliferative
disorders, it may present with isolated gastric varices and upper gastrointestinal
bleeding, representing a diagnostic and therapeutic challenge.

Case Presentation:

We report the case of a 50-year-old man with myelofibrosis and chronic splenic vein
thrombosis who presented with melena and severe anemia. Upper endoscopy revealed
isolated gastric varices (GOV2) without esophageal involvement. Doppler ultrasound
showed splenomegaly and preserved liver morphology. Contrast-enhanced CT
demonstrated chronic splenic vein thrombosis with collateral splenogastric circulation.
Hepatic venous pressure gradient was normal, and liver biopsy ruled out cirrhosis. Initial
management included transfusion support and terlipressin. A multidisciplinary team
recommended partial splenic artery embolization as a less invasive alternative to
splenectomy, given the risk of extramedullary hematopoiesis in liver and lung associated
with the underlying hematologic disease. Despite this approach, the patient developed
early rebleeding, requiring definitive splenectomy, with favorable postoperative recovery.

Discussion:

This case highlights the importance of considering non-pancreatic etiologies in the
differential diagnosis of isolated gastric varices. In this patient, myelofibrosis-associated
hypercoagulability and chronic splenic vein thrombosis were the underlying mechanisms
of LSPH. Therapeutic management was tailored to comorbidities, underscoring the role
of a stepwise, multidisciplinary approach.

Conclusion:

LSPH secondary to myelofibrosis is a rare and challenging entity. Individualized
management strategies, adapted to the patient’s underlying pathophysiology, are
essential to optimize outcomes in non-cirrhotic portal hypertension.

Keywords: Sinistral Portal Hypertension, Esophageal and Gastric Varices, Splenic Vein, Primary
Myelofibrosis



Introduccion

La hipertension portal izquierda (HPI), también conocida como hipertension portal segmentaria,
es una entidad infrecuente que representa entre el 1y el 5% de los casos de hipertensién portal
(1,3). Se caracteriza por una elevacion localizada de la presién en el sistema portal, secundaria a
la obstruccion de la vena esplénica, habitualmente por trombosis o compresion extrinseca. Esta
obstruccidn suele asociarse a patologia pancreatica (inflamatoria o neoplasica), traumatismos
quirdrgicos o, en menor medida, a sindromes mieloproliferativos (1-6).

La obstruccién venosa esplénica provoca congestion e hipertensidn retrégrada que desencadena
la formacién de colaterales portosistémicas, cominmente vérices gastricas, sin afectacion de la
funcionalidad hepatica. Estas varices representan entre el 10 y el 30 % de los casos de
hemorragia variceal y tienen una mayor mortalidad que las esofagicas (1,2,5,7).

El diagnédstico se fundamenta en la combinacién de hallazgos clinicos, endoscdépicos e
imagenoldgicos. Por ejemplo, la endoscopia permite identificar la presencia de varices; cuando
estas son gdstricas sin compromiso esofagico, especialmente si se localizan en el fundus, debe
sospecharse hipertension portal izquierda (HPI). El doppler hepatico puede evidenciar trombosis
u obstruccién del flujo en la vena esplénica, asi como esplenomegalia (4,5).

Las técnicas de imagenes transversales, como la tomografia computarizada (TC) con contraste y
la resonancia magnética (RMN), no solo confirman la obstruccién de la vena esplénica, sino que
también facilitan la evaluacién de la enfermedad de base, la presencia de colaterales venosas y
la esplenomegalia. Por su parte, la angiografia por TC resulta util para detectar
pseudoaneurismas arteriales, los cuales pueden constituir una causa de HPI (4,5).

El tratamiento endoscdpico con cianoacrilato se considera una estrategia de eleccién durante
episodios agudos, con tasas de éxito del 90 % y recurrencia del 15-30 %. (7)

Debido a la baja prevalencia de la patologia, presentamos el caso de un paciente con
mielofibrosis y trombosis esplénica crénica que desarrollé hemorragia digestiva alta secundaria a
varices gastricas aisladas por HPI.

Presentacion del caso

Paciente masculino de 50 aios, con diagndstico de mielofibrosis y trombosis crénica de la vena
esplénica desde hace 8 afios, consultd por melena de 48 horas de evolucidn, sin hematemesis, o
proctorragia. Al interrogatorio dirigido negd consumo de anticoagulantes, aspirina o aines.

Al examen fisico se encontraba compensado hemodinamicamente, sin estigmas de hepatopatia
crénica, a la palpacién abdominal tenia bazo palpable en mesogastrio. Al ingreso el paciente
presentd HB de 6.5 mg/dl| para valor previo de 16 mg/dl, hemoglobina y volumen corpuscular
medios bajos, y RDW elevado, compatible con ferropenia. No tenia parametros de hemdlisis
(Idh, bilirrubina y reticulocitos corregidos normales). Sus niveles plaquetarios eran de 394400,



presento disociacion urea-creatininay hepatograma normal (tabla 1). Se realizé transfusion de
dos unidades de gldbulos rojos por valor critico de hemoglobina y avanzar con endoscopia de
urgencia.

En la endoscopia de ingreso (imagen 1) se identificéd una red extensa de cordones variceales
gastricos que comprometian el fundus y la curvatura mayor en su tercio superior( GOV2), con
escasos restos hematicos intragdstricos que se lavaron, sin evidenciar sangrado activo.
Llamativamente, el es6fago no presentaba varices. Se realizé doppler hepatico que mostraba
higado con forma y tamafio conservado, ausencia de ascitis y como Unico hallazgo
esplenomegalia.

Ante la sospecha de sangrado por hipertensién portal se inicid tratamiento con terlipresina. La
angiotomografia mostro esplenomegalia (254 mm) y circulacion colateral esplénico-gastrica,
compatible con trombosis esplénica crénica (Imagen 2). El higado presentaba morfologia normal.
La angiografia digital (imagen 3) confirmo la ausencia de flujo en la vena esplénica. Se observé
derivacion esplénica hacia vasos gastricos cortos, con inversiéon del flujo desde la vena gastrica
hacia la porta. La manometria hepatica (imagen 4) evidencid gradiente portosistémico normal
(1 mmHg), y la biopsia hepatica descarto fibrosis, confirmando HPI aislada.

Por la complejidad del caso se realizé ateneo multidisciplinario con equipo de hematologia,
gastroenterologia, hepatologia, angiografia y cirugia hepatobiliar. Debido a la estabilidad clinica y
la ausencia de nuevos episodios de sangrado, el paciente fue externado con seguimiento
ambulatorio y se programo a las 3 semanas una embolizacion selectiva de ramas esplénicas
como tratamiento definitivo, esto para evitar la esplenectomia total para evitar la hemopoyesis
extramedular en higado y pulmon, esto debido a la enfermedad hematoldgica de base del
paciente. Post embolizacion esplénica se decide dejar el paciente en observacion por 4 dias. A
las 48 hs del procedimiento, el paciente presentd nuevo sangrado digestivo dado por melena
con descompensacion hemodinamica, y caida de 12 puntos de hematocrito, se traslada a
terapia intensiva y se realizé endoscopia alta de urgencia, sin embargo no se podia visualizar el
origen del sangrado por lo cual no fue posible realizar tratamiento local. Se transfunde 3U de
glébulos rojos y se inicia terlipresina en infusion. El paciente se compensa hemodinamicamente
y se logra extubar a las 12 horas de la endoscopia. Finalmente se decide realizar esplenectomia
en la misma internacion la cual se realizd con éxito.

Discusion

La HPI es una causa poco comun de varices gastricas y suele estar asociada a enfermedades
pancreaticas, dada la estrecha relacién anatémica entre la vena esplénica y el pancreas (6). Si
bien esta es la etiologia mas frecuente (4), otras mas raras también han sido reportadas como la
trombosis idiopatica, la injuria de la vena esplénica post trasplante hepatico y otras condiciones
con hipercoagulabilidad como la trombocitosis esencial (6).



Este caso planted un desafio diagndstico y terapéutico. Desde el diagndstico, el paciente no tenia
estigmas de hepatopatia crdnica y tampoco tenia antecedentes que orientaran a pensar en
cirrosis como causa de hipertensién portal., tampoco tenia patologia pancreatica conocida y los
estudios de laboratorio e imagen ayudaron a descartar rdpidamente cirrosis, trombosis portal y
patologia pancreatica, dejando como origen del sangrado Unicamente a la trombosis de la vena
esplénica.

Nuestro paciente presentaba multiples factores que lo predisponian al desarrollo de la
patologia, la mielofibrosis que produjo la esplenomegalia e hipercoagulabilidad; generando una
trombosis esplénica, lo que causé la formacidn de una red colateral portosistémica responsable
del sangrado digestivo alto, evidenciada en imdagenes.

En cuanto al tratamiento la esplenectomia esta descrita cdmo la primera linea tradicionalmente.
La embolizacién (parcial o en dos tiempos) de la arteria esplénica puede ser una alternativa,
logrando la reduccion del 50-60% del flujo esplénico, con el consiguiente descenso del retorno
venoso. No hay consenso en cuanto al tratamiento de los pacientes asintomaticos. El prondstico
de la enfermedad esta dado por la enfermedad de base (5-8).

En este caso se descarté la esplenectomia como tratamiento inicial por el alto riesgo
hematoldgico inherente al procedimiento en este tipo de patologia (riesgo de fibrosis pulmonar
y hepatica por hematopoyesis secundaria). La embolizacidn parcial de ramas esplénicas
representaba una opcidn menos invasiva que permite reducir el flujo portal segmentario,
disminuyendo la presidn en las colaterales sin comprometer severamente la funcidn esplénicay
evitando las complicaciones asociadas a la esplenectomia. Sin embargo, debido a las
complicaciones inherentes a la embolizacidn, el paciente finalmente debid ser
esplenectomizado.

En el postoperatorio evoluciona con trombocitosis extrema post-esplenectomia ( >3.000.000 de
plaquetas), con componente agregado por enfermedad de base. Se inicia citorreduccion con
hidroxiurea, llegando a dosis de 1000 mg /8 horas y aspirina. Ante ascenso de trombocitosis sin
respuesta a citorreduccién se procede a plaquetoferesis. Evoluciona con Von Willebrand
adquirido (23/07) por lo que se discontinua toma de aspirina. Por tener mutacién JAK2+ con alto
riesgo trombadtico post-esplenectomia inicio enoxaparina y posteriormente se roto a apixaban.

Se realizé VEDA control a las 6 semanas de la esplenectomia que evidencid la desaparicién casi
completa de las varices géstricas.

Conclusién

Este caso ilustra un escenario clinico inusual de HPI secundaria a trombosis esplénica crénica en
el contexto de una mielofibrosis. La ausencia de patologia pancreatica asociada, causa mas
frecuente de esta entidad, resalta la necesidad de considerar etiologias alternativas en el
diagnéstico diferencial.

El manejo se vio condicionado por la comorbilidad hematolégica, lo que obligd a descartar la



esplenectomia como primera opcién terapéutica y favorecié un enfoque menos invasivo
mediante embolizacién esplénica selectiva. Este caso refuerza la importancia de un enfoque
individualizado, multidisciplinario y basado en la fisiopatologia subyacente, especialmente en
contextos no cirréticos, donde el algoritmo diagndstico y terapéutico difiere significativamente
del habitual.
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