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A. Rezumatul lucrarilor prezentate la sesiunea din 7
decembrie 2009

Tema: INTERRELATIA FICAT-PLAMAN-INIMA: INCA O
ENIGMA

1. Mecanismele legaturii ficat-pulmon-inima
Prof Dr. Mircea Diculescu, Dr Victor Stoica, Clinica de Gastroenterologie si
Hepatologie, Spitalul Fundeni

2. Sindromul hepato-pulmonar
Conf Dr Mircea Manuc, Clinica de Gastroenterologie si Hepatologie,
Spitalul Fundeni

B. Imagistica: ECG si ecocardiografie- blitz
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Mecanismele legaturii ficat-pulmon-inima
Prof Dr. Mircea Diculescu, Dr Victor Stoica, Clinica de Gastroenterologie i
Hepatologie, Spitalul Fundeni

Corelatiile reciproce fiziopatologice intre modificarile hemodinamice cardio-pulmonare si
hepatice in patologie sunt bine cunoscute, mai ales in ceea ce priveste modificarile hepatice din
insuficienta cardiaca si cordul pulmonar cronic: ficatul de staza si ciroza cardiaca.

Aceste interrelatii se manifesta insa si reciproc, in bolile hepatice si hipertensiunea portald
putand sa aparad tulburari hemodinamice pulmonare si cardiace. Sunt descrise sunturi arterio-
venoase pulmonare (in lobii inferiori), modificarea raportului ventilatie-perfuzie prin
ascensionarea diafragmului, ascita, colectii pleurale, compresia bronhiolelor prin vena azygos
dilatata, ca s1 reducerea afinitatit Hb pentru O2.

A.In unele situatii, manifestarile clinice si paraclinice pulmonare si hepatice sunt
expresia aceleiasi boli, cum este deficitul de alfa 1 antitripsina sau reprezinta coexistenta
intampliatoare a unei afectari pulmonare preexistente cu ciroza hepatica (astm, BPCO,
TBC pulmonar, etc).

DEFICITUL DE ALFA 1 ANTITRIIPSINA. (o 1 AT). o 1 AT este un inhibitor
proteazic, a carui gend, notatd PI (protease inhibitor, este localizata pe bratul lung al
cromozomului 14. Boala are transmitere autozomal dominantad iar varianta Z in forma
homozigota (PIZZ) este cea mai frecventd cauza genetica de suferintd hepatica la copil; la adult,
se asociaza cu hepatopatii cronice, hepatocarcinom (HCC), emfizem pulmonar
Manifestarile clinice sunt variate:

F  Hepatice : nou-nascut - icter prelungit; hepatomegalie, sindrom de hepatocitoliza

+/- sindrom hemoragipar
adult : hepatitda acutd/cronica; ciroza hepatica criptogenica; HCC
F Pulmonare : debut variabil (la ~ 30 ani sau > 60 ani), favorizat de fumat
emfizem — wheezing, tuse, infectii respiratorii recidivante

Factorii de prognostic nefavorabil sunt:

1. pentru suferinta hepatica - sexul masculin, alcoolul, asocierea cu virusurile

hepatice

2. pentru suferinta pulmonara — fumatul, infectiile respiratorii

Diagnosticul pozitiv : pentru boala .hepatica: teste hepatice uzuale
pentru boala.pulmonara - Rx, teste functionale respiratorii
PBH - obligatorie : modificari nespecifice

Determinarea nivelulur seric de al AT este esentiala pentru diagnostic. Acesta poate fi insa
crescuta 1n bolile inflamatorii de alta cauza..
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B.Cel mai adesea insa modificarile cardio-pulmonare sunt consecinta bolii
hepatice: sindromul hepatopulmonar (SHP); hipertensiunea porto-pulmonara (HTPP);
revarsatul pleural.

F Frecventa SHP este de 5% iar a HTPP de 2%

F Mortalitatea este ridicatd, mai ales in stadiile Child B si C iar tratamentul este nuantat : in
HTPP severa nu sunt indicate betablocantele, ca tratament medicamentos §i nici
transplantul hepatic; acestea pot fi incercate in SHP.

F Coexistenta altor afectiuni pulmonare sau cardiace agraveaza prognosticul

SINDROMUL HEPATOPULMONAR (SHP) este definit prin tetrada:
1. afectiune hepatica
2. hipoxemie arteriald; Pa O2 < 70mmHg sugereaza intotdeauna prezenta
sindromului hepatopulmonar
3. gradient alveolo- capilar >20 mmHg
4. dilatatii vasculare intrapulmonare
F Potentiali mediatori ai SHP sunt PGE1 si PGI2, VIP, calcitonina, glucagon, NO, PAF
F NO prezintd concentratii crescute in SHP. Experimental, administrarea de L-arginind
normalizeaza productia de NO si previne instalarea SHP la sobolanii cu ciroza hepatica.
Exista doua tipuri de SHP:
E Tipul I - cel mai frecvent, caracterizat prin:
- dilatatii vasculare difuze (“angiodisplazie pulmonara hepatogenica”)
- raspunsul la hiperoxie este (+)
- beneficiaza de transplant hepatic (LTx)
E Tipul IT - mai rar, caracterizat prin:
- fistule arterio-venoase pulmonare
- raspunsul la hiperoxie este (-)
- chemoembolizare pretransplant hepatic (LTx)
Manifestarile clinice:
Pulmonare - stigmate de hipoxemie cronica: dispnee, cianoza tip central, degete hipocratice
platipnee, ortodeoxie
- semne de hiperventilatie (hipocapnie)

Hepatice — angioame arahnoide (diferenta alveolo-capilara a O2 este de 20 mmHg fata de 8
mmHg, in absenta lor). Nu existd corelatie intre SHP s1 valoarea parametrilor
biochimici a1 functiei hepatice.

Explorari diagnostice

1.Analiza gazelor sanguine

F Suspicionam SHP cand boala hepatica se asociaza cu Pa O2 < 70mmHg, in absenta unet
afectiuni pulmonare/cardiace

F Ortodeoxia + platipnee => analiza gazelor sanguine si se efectueze in clino+ortostatism

F  Hiperventilatia insa duce la valori aparent normale ale Pa O2, Pa CO2; de aceea este utild
determinarea gradientului alveolo-arterial (PA O2-Pa O2; val N : 8-15m Hg)

E Masurarea Pa O2 dupi inhalarea 02 100% : tip I — rispuns pozitiv; tip II rasp negativ

GlaxoSmithKline
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2. Probe ventilatorii
F Capacitatea pulmonara totald (CPT) este normala
F DLCO|
3. Ecocardiografia de contrast
F Este test screening de electie pentru diagnosticul SHP
F Substanta. de contrast : indocianin, ser fiziologic agitat, uparticule de D-galactoa,
(Echovist)
I Diferentiaza suntul intracardiac de cel intrapulmonar
F Vasodilatatie pulm subclinica : P a O2 N + sunt intrapulmonar
E Ecocardiografia transesofagiana - sensibilitate si specificitate crescute
4. Scintigrama pulmonara
F Cu macroagregate de albumind marcati cu Tc 99m
E Normal : captate in capilarele pulmonare
E In caz de dilatatii vasculare pulmonare, trec si in circulatia sistemici => semnal 1 in
rinichi, creier => sunt intrapulmonar/intracardiac (nu le poate diferentia!)
I Se poate calcula si marimea suntului
S5 Radiografia pulmonara
F  Volum pulmonar redus
F Desen interstitial accentuat (mai ales bazal): diagnostic diferential cu o afectiune
pulmonara interstitiala
E  Screening pentreu HTPP
6. Angiografia pulmonara. Este standardul de aur pentru localizarea dilatatiilor vasculare in
SHP
F Indicatie : Pa O2 <150 in timpul respirarii de 02 100%
F  Utila pentru excluderea hipoxemiei din emboliile pulm sau din HTPulm asociati cirozei
F  Permite masurarea: presiunii in artera pulmonara: in SHP = normala
Rezistentei vasculare pulmonare: in SHP = |
E Permite calcularea diferentei intre saturatia arteriala in O2 si cea venoasa inSHP =N
Tratamentul in SHP
1.Medical-Scop : neutralizarea substantelor vasodilatatoare endogene
ameliorarea raportului ventilatie/perfuzie
tratamentul afectiunii hepatice de fond
- Trialurile cu analogi de somatostatin, arginina S-mim, AINS, almitrin bisemilat,
inhibitori de PG, corticoizi au reprezentat esecuri sau au dus la ameliorari
nesemnificative
- Albastru de metilen : (-) NO; doza 3 mg/kg 1.v. 15 min duce la efect terapeutic timp
de 10 ore; NU este indicat pe termen lung; indcatia este in asteptarea transplantului
hepatic sau postoperator, la pacientii cu hipoxemie tranzitorie
- decontaminare intestinala : chinolone
- 02 cu debit mic : 2-4l/min
2. TIPS —in asteptarea transplantului hepatic
3. Emboloterapia (coil-spring embolizarea) - mai eficienta la tipul II de SHP; dispozitiv
ocluziv la nivelul dilatatiilor vasculare pulmonare

GlaxoSmithKline
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4. Transplantul hepatic — in trecut era contraindicat
- ortotopic - cea mai importa s1 efectiva modalitate terapeutica
- rata ameliorarii (> 14 luni post L Tx ) : 80%
- mortalitatea postoperatorie este proportionala cu nivelul hipoxemiei
- in cazul sunturilor atrio-ventriculare se practicd emboloterapie inaintea transplantului
Evolutia naturala a SHP este putin cunoscuta, existand pusine studii prospective.
F De obicei diagnosticul afectiunii hepatice precede cu mai multi ani aparitia
smanifestarilor respiratorii (rar invers)

I Decesul este datorat adesea unor cauze nonrespiratorii (HDS, sepsis, insuficientd renald)
E Mortalitatea este crescutd: 41% dupda 2.5 ani de la stabilirea diagnosticului si se
coreleaza cu gradul hipoxemiei si cu captarea cerebrald a albuminei marcate cu Th 99m

F La unii bolnavi se produce ameliorarea hipoxemiei in absenta vreunui tratament

HIPERTENSIUNEA PORTOPULMONARA (HTPP)
I Criterii de diagnostic : boala cronica hepatica cu hipertensiune portald
P medie AP >25mmHg
P capilara pulmonara blocatd < 15SmmHg
Rezistenta vasculard pulmonara (RVP) > 120 dynes.s.cm
F  Apare la ~ 2% dintre pacientii cu afectare hepatica si hipertensiune portala (HTP)
F Severitatea HTPP nu se coreleazid cu HTP sau cu severitatea bolii hepatice
I Etiopatogenia este necunoscutd (microemboli, vasoconstrictori circulanti, reducerea
calibrului arterei pulmonare prin proliferarea mediei si fibroza intimet)
E  Suspicionam HTPP cand P sistolica in VD > 50 (N < 30) ; 15 % din acestia au RVP N/|,
iar 85% au RVP 1 (> 120)
E  Screening: Rx pulm, EKG, ecocardiografia Doppler (masurarea P AP)
E Diagnostic de certitudine = cateterism arterial pulmonara (dificil, durata mare)
E  Gravitate
— Usoare — PAPm =25 mmHg
— Medii - PAPm <35 mmHg
— Severe — PAPm > 45 mmHg
E Manifestari clinice: dispnee de efort, dureri precordiale, hemoptizie, 1 zgomotului II in
focarul pulmonare
F Evolutia poate fi agravatd de aparitia trombocitopeniei, splenomegaliei (mecanism

necunoscut)
F  Factori de prognostic prost : P AP >35; RVP >250dynes.s.cm
Tratamentul HTPP

Medical: sunt incercari terapeutice, fara rezultate notabile
' Blocanti a1 canalelor de Ca - rol neclar; pare sa fie benefic (diltiazem, doze mart)
F Inhalatii cu NO -| P AP la grupul de pacienti respondert;
F  Anticoagulante - in functie de INR ; risc de singeriri gastro-intestinale
F Prostaciclin (epoprostenol) - administrare i.v. continud (6-14 luni); risc de infectii,
tromboza de cateter (alternativa este administrarea de aerosoli sau s.c sau analog stabil de
PC : iloprost ; pot apare ca reactii adverse trombocitopenia, splenomegalia
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F Alti analogi de Prostaciclina - treprostinil, beraprost
F  Antagonisti de ET1 - bosentan

E Inhibitori de Fosfodiesteraza - dipiridamol, sildenafil
I

L- arginina
B NU se recomandi betablocane
Chirurgical

Transplantul hepatic ortotopic este controversat, putindu-se produce frecvent deces intra si
postoperator sau accentuarea HTPulmonare sau dezv de novo a acesteia

Transplant de multiorgane - cord, plaman, ficat - nu sunt suficiente date in acest sens
Terapia genica reprezinta o noud erd in managementul HTPP

REVARSATUL PLEURAL. In general, are caractere de transudat.
E  Apare la 10% dintre pacientii cu ciroza hepatica
B Majoritatea revarsatelor pleurale se produc in dreapta, dar pot fi si in stganga sau bilateral
I Rar se dezvolta in absenta ascitei; apare probabil din cauza unor brese spontane
transdiafragmatice
F De obicei ocupa < 50% din suprafata plamanului, dar exista si cazuri In care ocupa un
intreg hemitorace
F  Clinic — dispnee, semne de hipoxemie
Tratament: diuretic, plasma expanderi ( albumina umana desodata), pleurodezie chimica, sutura
chirurgicala, TIPPS, transplant hepatic ortotopic

AFECTAREA CARDIACA iN CIROZA HEPATICA
Modalitati de afectare cardiaca in ciroza

F Coexistenta intimplatoare de afectare cardiaca si ciroza

I Afectare cardiaca indusd concomitent de aceeasi etiologie ( alcoolici)

E Cardiomiopatia ciroticului
Cardiomiopatia ciroticului se caracterizeaza prin stare hiperdinamica, rezistentd vasculard
scazutda, cresterea debitului cardiac, cresterea fluxului sanguin periferic, presiune arteriald
sistolica scazuta.
Mecanismul patogenic este complex si incomplet cunoscut. Sunt implicate:

F Lipsa inactivarii substantelor vasoactive: glucagons, VIP, endotoxine, TNF alfa,

prostaciclina, endotelina 1, 3, factorul natriuretic atrial, NO

E  Sunturi arterio-venoase

F Hipertensiunea portala
Se discuta o serie de mecanisme moleculare : disfunctie de receptori B- adrenergici; disfunctie de
canale de calciu; disfunctie de transport transmembranar; actiunea NO ( produs de L-arginina in
endoteliul vascular via NO-sintetaza); alte substante umorale
Manifestérile clinice sunt variate: insuficienta cardiacd asimptomaticd; insuficienta cardiaca
frustd; raspuns inadecvat la stres farmacologic; retentie hidrosalind; vasodilatatie periferica
Tratament medicamentos. Cardiomiopatia ciroticului raspunde la tratamentulcu furosemid,
spironolactona, beta-blocante, nitrati

GlaxoSmithKline




ROMANA DE

COHIEY

LA

Transplantul ortotopic hepatic reprezinta un stress major cardio-vascular, grevat in 56%
cazuri de aparitia edemului pulmonar postoperator; 10% dintre pacienti decedeazd postoperator
prin insuficientd cardiaca. La pacientii care supravietuiesc se consttd reversibilitatea
cardiomiopatiei precoce posttransplant.

In tara noastra exista multiple preocupéri pentru dianosticul si tratamentul complicatiilor cardio-
pilmonare ale bolilor hepatice.

Astfel, a fost initiat un studiu retrospectiv privind numidrul de cazuri de sindrom
hepatopulmonar (SHP) semnalat la pacientii cu cirozd hepaticd (CH) internati in Clinica de
Gastroenterologie si Hepatologie Fundeni pe o perioadd de 6 ani (1999 - 2004). Studiul a inclus
un lot de 172 pacienti (scor Child B 103,C 69), dintre care 72 prezentau dispnee la internare. 2
pacienti au fost diagnosticati cu SHP, iar alti 36au avut tabluo SHP incomplete, cu 2 din cele 3
criterii de dg.

Este in desfasurare proiectul HIPERION, un program de constituire a unui Registru
National de HAPulmonara, care asociaza pneumologi, cardiologi, reumatologi, gastroenterologi
(HTPP). Acest program are ca scop:

I Stabilirea de criterii de screening a SHP i a HTPP

I Stabilirea de criterii de confirmare realizabile in Romania pentru SHP si HTPP

I Stabilirea de protocoale terapeutice pentru SHP si HTPP
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Sindromul hepato-pulmonar
Conf Dr Mircea Manuc, Clinica de Gastroenterologie si Hepatologie, Spitalul Fundeni

Sindromul hepato-pulmonar (SHP) este definit de triada:
— Boala cronica hepatica sau hipertensiune portala (HTP)
— Anomalii ale schimburilor gazoase la nivel pulmonar ce genereaza o
hipooxigenare arteriala
— Evidenta dilatatiilor vasculare intrapulmonare
Aceasta definitie a fost elaborata in 1997, de catre Kennedy si Knudson, dar prima descriere a
SRH dateaza din 1884 (Fluckinger), la o pacientd ce asocia cirozi, cianoza si clubbing digital.
Substrtul anatomo-patologic pulmonar, si anume anastomozele arterio-venoase intrapulmonare au
fost descriese de catre Rydell s1 Hoffbauer.

Diagnosticul SHP este dificil, intrucat nu exista un consens in privinta evaluarii criteriilor:

e Boala cronica de ficat SHP poate apare atat in boli acute cat si cronice hepatice, fara HTP
dar 51 in HTP prehepatice sau posthepatice, in absenta cirozei;

o Insuficienta hepatica severa nu este obligatorie.

e Nu existd nici o evidentd ca o etiologie specifica a bolii hepatice ar genera mai frecvent
SHP.

e Hipooxigenarea arteriald poate fi exprimata ca presiune partiala a O2 in sangele arterial, a
carui valoare variaza cu pozitia (ortostatism versus clinostatism) si cu varsta, sau ca
diferenta alveolo-capilara

e Nu este standardizata metoda optima de identificare a. dilatatiilor pulmonare:

o echocardiografia de contrast — transtoracica versus transesofagiana;
o scintigrafia pulmonara cu TcOSM

e Diagnosticul SHP presupune si excluderea altor afectiuni cardiovasculare sau pulmonare

Datele epidemiologice recoltate in centrele de transplant aratd o prevalentd de 5-22 %, atunci
cand SHP se defineste prin hipoxemie arteriala cu valori ale PaO2 < 70mmHg, in conditiile
inspirarii unet fractii de O de 0,2 L

Boala este mai frecventa la copii, la bolnavi cu afectare biliara si hepatica versus cei cu HTP
de alta etiologie si la cei cu scor Child-Pugh C.

Din punct de vedere fiziopatologic, SHP trebuie considerat opusul hipertensiunii
portopulmonare. Se produce vasodilatatie intrapulmonara, prin mecanisme multiple si
incomplet elucidate:

sinteza sau metabolizarea neadecvata a substantelor vasoactive pulmonare de cétre

ficatul bolnav

vasodilatatie functionald pulmonare

dezechilibrul raportului ventilatie — perfuzie .
Printre substantele vasodilatatoare pulmonare implicate se numarda prostaglandinele, VIP,
calcitonina, glucagonul, substanta P, factorul natriuretic atrial s1 NO, care ocupa un loc aparte.
Productia hepaticd de NO creste la pacientii cu SHP si se normalizeaza la 3-12 luni dupa
transplant hepatic.

GlaxoSmithKline
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Exista 2 tipuri de SHP:
tipul 1, caracterizat prin dilatatie de capilare si vase precapilare; viteza de curgere a
sangelui prin patul capilar este prea mare pentru a permite schimburile gazoase alveolo-capilare;
nu exista un adevarat sunt anatomic; PaO2 creste la administrarea de O2.
tipul 2, in care apar sunturi anatomice arterio-venoase iar oxigenoterapia nu amelioreaza
PaO2.
Cele doua tipuri pot coexita la acelasi pacient.
Clinica SHP cuprinde:
e Semne s1 simptome tipice ale unei boli pulmonare la un pacient cu boala cronica hepatica:
dispnee (100%)
platipnee (dispneea exacerbata in pozitie sezanda)
orthodeoxia (deoxigenare accentuata in sezut) — inalt sugestiva este scaderea
PaO2 cu > 5% sau cu >4 mm Hg
cianoza (sensibilitate — 33% specificitate -100%)
Clubbing digital (75%) (sensibilitate —47% specificitate — 98%)
Angioame cutanate (sensibilitate — 73% specificitate — 63%)
e Hipoxia poate sa varieze de la moderatad la severa si nu se coreleaza cu severitatea bolii
hepatice.
e Pacientii prezinta circulatie hiperdinamica:
cresterea debitului cardiac,
scaderea rezistentei vasculare sistemice,
scaderea rezistentei vasculare pulmonare
scaderea diferentei arterio-venoasa in O2.
Diagnosticul paraclinic
1. Puls-oximetria: si se determine atat in clinostatism, cat si in ortostatism, in camera de
02, pentru a evidentia
ortodeoxia
patologic: PaO2 in repaus, culcat <70 mm Hg
diferenta (A-a)O2 > 15 mmHg; utild mai ales la debut, cand hipoxemia
arteriald poate fi mascata de hiperventilatia secundara
severitatea hipoxiei se coreleazi cu prognosticul nefavorabil
2. Rx pulmonar: imagine normala
opacititi micronodulare subpleurale predominant in baze
exclude o cauza parenchimatoasa sau pleurald pentru dispnee
3. Probele ventilatorii functionale sunt cel mai frecvent normale.
4. Ecocardiografia cu contrast
Indicatie: pacientii cu hipoxemie fara cauza cardio-pulmonara evidenta
Tehnica: substanta de contrast iv este solutie salina agitata, realizand microbule de 15
um. Normal, acestea vor fi observate doar in cordul drept (filtrare in patul capilar
pulmonar). In SHP se vizualizeazi substanta de contrast in atriul sting dupi 3-6
cicluri cardiace dupa injectarea 1.v, spre deosebire de sunturile intracardiace, cand
vizualizarea substantei de contrast in cordul stdng se produce imediat (fig. 1).
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Fig. 1. Ecocardiografie de contrast in SHP

Limitele ecocardiografiei de contrast: doar 15% din persoanele cu un test + au dispnee;
aspecte patologice pot fi intalnite la > 40% dintre ciroticii cu gaze arteriale normale; un grad usor
de vasodilatatie intrapulmonara este frecvent la cirotici; nu poate cuantifica gradul shunturilor
intrapulmonare; nu diferentiaza vasodilatatia de comunicatiile directe arterio-venoase

5. Ecocardiografia transesofagiania de contrast are sensibilitate crescutid

6. Scintigrafia pulmonara cu Tc 99M

Indicatie: cuantificarea extensiei shunturilor; urmarirea progresiei/rezolutiet SHP
Tehnica :99mTc este fixat cu macroagregate de albumina suficient de mari (20-80
um) pt a fi fixate in patul vascular pulmonar. Normal, substanta rimane in plaman
(< 5% la nivel creier). In SHP substanta de contrast depaseste plamanul, fiind
depistata in rinichi, splind, creier (> 6%). In shunturile intracardiace dr-stg apare

acelasi aspect (fig.2)
Avantajul metodei: un test pozitiv indicd SHP chiar in prezenta unei boli pulmonare

intrinseci coexistente.
Dezavantaje: sensibilitatea mai mica decat a ecocardiografiei de contrast
nu diferentiaza shunturile intrapulmonare de cele intracardiace
NU este o investigatie optima pentru screening, dar este un bun test complemetar.
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Fig. 2 Scintigrama pulmonara in SHR

7. Angiografia pulmonara
Indicatie limitata: pacientii cu hipoxemie severa s1 un raspuns prost la oxigenoterapie,
pentru a exclude o malformatie i pentru stabilirea oportunitatii embolizarii terapeutice.
In SHP tip I se evidentiazi dilatatii arteriale distale difuze, avand un aspect spongios
in formele avansate.
In SHP tip II se evidentiaza comunicatii arterio-venoase localizate, asemanatoare
malformatiilor congenitale.
Angiografia poate fi normala in SHP iar cele 2 tipuri de leziuni pot coexista la acelasi
pacient.
Dezavantaje: angiografia este invaziva si prea putin sensibila pentru diagnosticul SHP.
8. Tomodensitometria toracica
Diagnosticul SHP: pune in evidenta dilatatiile vasculare intrapulmonare (vase dilatate
+ un numar anormal de mare de ramuri terminale distale, care se intind pana la
contactul cu pleura).
Nu se utilizeaza de rutina. Sunt necesare studii suplimentare pentru evaluare.

Diagnosticul diferential se face cu alte cause de dispnee s1 / sau hipoxemie la un cirotic,
avand in vedere, pe de altd parte, ca SHP poate coexista cu orice alti anomalie cardio-
respiratorie.

Istoricul natural al SHP este putin cunoscut; de obicei evolueaza catre agravare rapida,
in ciuda stabilitatii hepatocelulare. Bolnavii care au indicatie de transplant hepatic au mortalitate
de 40% la 2,5 ani de la debutul dispneei; dn absenta transplantului, mortalitatea este de 50% la
3,4 ani. Bolnavii cu forme fruste de SHP, care un au indicatie de transplant hepatic au o
supravietuire medie de 24 luni ; supravietuirea la 5 ani este de 23%. Mortalitatea este mare la
pacientii cu cirozd, indiferente de scorul Child, varsta, retentie azotatd, complicatii.
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Algoritmul de supraveghere a aceptor pacienti un este clar definit; in general, se
recomanda repetarea gazelor sanguine in ortostatism in camera de O2 la 3 luni.

Tratamentul este medical, instrumental si transplantul ortotopic hepatic.

Tratament medical consta in:

1. oxigenoterapia continud (24 de ore) reprezinta un tratament simptomatic, insa poate fi esential
pentru supravietuirea pacientului.

2. s-au incercat numeroase medicamente, dar nici unul nu a avut rezultate concludente:
betablocante, almitrine bismesylate, indometacin si aspirind, analogi de somatostatina, albastru
de metilen, antibiotice, usturoi, pentoxifilin, anticorpi anti-TNF, ciclofosfamida, inhibitor de
NOsintetaza (L-NAME) in aaerosoli, antibiotice, care scad productia de NO prin
endotoxinemie

Tratamentul instrumental consti in vaso-ocluzia pulmonara, cavoplastia cu balonet, TIPS

1. Vaso-ocluzia pulmonara: embolizare selectiva cu spire metalice (utila atunci cand in
SHP exista sunturi arteriovenoase localizate )

2. cavoplastia cu balonet produce decompresia venei cave inferioare; a fost
incercata cu succes la bolnavii cu SHP s1 sindrom Budd-Chiari

3. TIPS : indicatia de TIPS este mai frecventa pentru alte complicatii ale hipertensiunii
portale decat SHP. Beneficiul terapeutic(clinic, gazometric izotopic) este prezent la
majoritatea pacientilor dar este tranzitor (3 sapt-9 luni). TIPS-ul poate fi privit ca o
etapa intermediara pretransplant la acesti pacienti (PaO2 < 50 mm Hg).

Transplantul hepatic ortotopic (OLT). SHP a trecut progresiv de la o contraindicatie absoluta a

OLT la o la o indicatie in sine de translant hepatic. Reprezinta singurul tratament eficace al SHP,

dar cu riscuri postoperatorii imediate mari. Vindecarea apare in timp (12-24 luni)

Recomandarea Retelei Internationale de Transplant de Organe legatd de nivelul hipoxemiei este

de PaO2 < 60 mmHg: criteriu prioritar de OLT, independent de scorul MELD.
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Birbat, 55 ani, investigat pentru palpitatii.Inregistrare Holter.
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