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Introduccion

Descrito en 1977

Complicacion de la enfermedad
hepatica avanzada

Prevalencia variable, entre el 4y el 47%
de los pacientes con cirrosis.
Asintomaticos 10-30% de los pacientes
en estudio pretrasplante hepatico.
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Patogenia

Monocyte
INOS HO-1 VEGF-A

Cholangiocyte

Disfuncion Vasodilatation Angiogenesis
alveolar
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Patogenia

Alteraciones en el intercambio

gasSeoso

» Alteraciones de la relacion V/Q

* Disminucién de la difusion

« Comunicaciones arteriovenosas
anomalas
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Clinica
. Asintomaticos r‘ﬂ

* Disnea - platipnea (20%) < -

Hipoxemia grave: >J<
 Parestesias distales / CD\
* Clanosis
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CRITERIOS DIAGNOSTICOS

Criterios diagnosticos (European Respiratory Society Task
Force, 2004)

Enfermedad hepatica cronica
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ii. Evidence of IPVDs and/or shunting

V injection After =3 cardiac cycles

iii. ABG:P(A-a) O, gradient 215 mmHg

i. Liver disease and/or portal hypertension




Diagnadstico

* Dilataciones vasculares intrapulmonares
 Ecocardiograma con suero agitado

KON

After >3 cardiac cycles

« Gammagrafia con moléculas de albumlna marcadas con
Tc99m
« Angiografia
« SHP tipo I: dilataciones vasculares difusas
« SHP tipo 2: malformaciones arteriovenosas focales




Diagnadstico

* Alteraciones en el intercambio gaseoso

« Gasometria arterial
 Aumento del gradiente alveoloarterial de oxigeno (>15 mmHQ)
* Presion arterial de oxigeno

Stage Pa0,
Mild >80 mmHg
Moderate 60-79 mmHg
Severe 50-59 mmHg
Very severe <50 mmHg

e Pulsioximetria




Diagnostico
Ecocardiograma con suero agitado + Gasometria arterial

. Bilomarcadores?
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Screening

Asymptomatic

Dyspnea

P(A-a) O, gradient ¢

Progressive hypoxemia

-

}Pa0, in 85% of patients
+ 5 mmHg per year

With LT and current SE policy:
5-year survival ~ non-HPS

Complications of liver disease

Resolution of HPS

In £ 95% of cases
mostly <6-12 months
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Tratamiento

* Tratamiento de soporte
« Oxigenoterapia cronica domiciliaria
« Embolizacion de malformaciones AV

* Tratamiento curativo - Trasplante hepatico

« Hipoxemia severa postrasplante: necesidad de FiO2 100%
para SpO2 >85%
 Alta mortalidad (45%)
» Soporte: isoprotenerol, trendelemburg, NO, azul de metileno

 Embolizacion de shunts
« ECMO
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