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Resumen

Las derivaciones venosas portosistémicas congénitas son anomalias raras del
desarrollo que ocurren durante la embriogénesis del higado y el sistema vascular venoso
sistémico, por lo que se asocian con otras anomalias congénitas. Esto provoca la
desviacion del flujo portal hacia circulacion sistémica venosa. Se dividen en dos tipos
fundamentales: las extrahepaticas y las intrahepaticas. La fisiopatologia y el tratamiento
de ambas variedades difieren, aunque las manifestaciones clinicas pueden ser similares.
Pueden llevar a un mayor riesgo de tumoraciones hepaticas benignas y malignas y, si no
son tratadas oportunamente, pueden provocar complicaciones médicas importantes, como
la encefalopatia sistémica y la hipertension pulmonar. El reconocimiento temprano y la
correccion con cualquiera de las opciones terapéuticas de oclusion endovascular, ya sea
por via radiolégica o quirdrgica, constituyen la primera linea de tratamiento, que permite
la reversion de los sintomas y previene las complicaciones a largo plazo.

Palabras clave: congénita, derivaciones portosistémicas, terapéutica,
complicaciones

Abstract:

Congenital portosystemic venous shunts are rare developmental anomalies that
occur during embryogenesis of the liver and systemic venous vascular system and are
therefore associated with other congenital anomalies. This causes detour of portal flow
into systemic venous circulation. They are divided into two main types: extrahepatic and
intrahepatic. The pathophysiology and treatment of both varieties differ, although the
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clinical manifestations may be similar. They can lead to an increased risk of benign and
malignant liver tumors and, if not treated promptly, can lead to major medical
complications, such as systemic encephalopathy and pulmonary hypertension. Early
recognition and correction with any of the therapeutic options of endovascular occlusion,
either radiologically or surgically, is the first line of treatment, allowing reversal of
symptoms and preventing long-term complications.

Keywords: congenital, portosystemic shunts, therapeutics, complications,
complications

Derivaciones venosas portosistémicas congénitas

Las derivaciones venosas portosistémicas congénitas son anomalias vasculares
raras que ocurren como consecuencia del desarrollo anormal o la involucion de la
vasculatura fetal. Permiten que la sangre intestinal llegue a la circulacidn sistémica, sin
pasar por el higado, resultando en una variedad de sintomas y complicaciones a largo
plazo.

Epidemiologia

Usualmente, aparecen como malformaciones aisladas, pero pueden existir
multiples derivaciones. La ascitis y la hipertension portal no suelen ser caracteristicas de
las derivaciones venosas portosistémicas congeénitas, en contraste con las derivaciones
portosistémicas secundarias en el contexto de cirrosis hepatica u oclusion de la vena porta.

Se dividen en derivaciones intra y extrahepaticas y, aunque las manifestaciones
clinicas pueden ser similares, la fisiopatologia y el tratamiento de los dos tipos difieren.

Se estima que la incidencia general es de 1:30.000 nacimientos y 1:50.000 para
aquellos que persisten mas alla de las primeras etapas de la vida. @

Ademas, se considera que la prevalencia de derivaciones intrahepaticas es 0,0235
% segun lo informado a partir de una muestra poblacional aleatoria de deteccion por
ecografia de adultos asintomaticos. En un estudio de 145,000 recién nacidos en Suiza se
identificaron solo cinco casos. @

Abernethy describié un caso de derivacion extrahepatica en una autopsia de una
paciente de 10 meses en 1793. Se observd que la vena porta terminaba en la vena cava
inferior a nivel de las venas renales. También se encontraron diversas anomalias en
asociacion con la derivacion. ®

Las derivaciones portosistémicas congénitas ciertamente estan asociadas con
multiples anomalias congénitas, siendo las mas comunes las que afectan al sistema
cardiovascular, e incluyen defectos del tabique ventricular y auricular, el agujero oval

permeable, la coartacion de la aorta, la tetralogia de Fallot y el conducto arterioso
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permeable. Afectan potencialmente la hemodinamica del higado y contribuyen a la
creacion y mantenimiento de estas derivaciones portosistémicas (defectos cardiacos y
conducto venoso permeable). @

Otraanomalia comun es el sindrome de poliesplenia, con la &cigos o la hemiéacigos
con continuacion de la vena cava inferior y se encuentra en el 8 % de los casos de
derivacion extrahepética. La deteccion de las derivaciones portosistémicas congénitas
debe realizarse en todos los pacientes con poliesplenia. ©

Otras anomalias vasculares incluyen los aneurismas de la arteria esplénica, las
fistulas de la arteria coronaria, la arteria hipoglosa primitiva y los hemangiomas cutaneos.
(6)

La mayoria de las anomalias se han asociado con las derivaciones extrahepaticas,
mientras que son menos frecuentes en las derivaciones intrahepaticas y se limitan a
anomalias cardiacas, renales y biliares, aneurismas vasculares y un pequefio nimero de
sindromes raros (Trisomia 21, Leopardo y Rendu-Osler-Weber). 7+ ®

Las derivaciones portosistémicas intrahepaticas predominan en el sexo masculino,
siendo una de las primeras de las dos variedades mas comunes. En cambio, las
derivaciones portosistémicas extrahepaticas no reportan diferencias en cuanto a la
incidencia con relacion al sexo de los pacientes.

Clasificacion

La clasificacion de las derivaciones venosas portosistémicas congénitas ha
constituido un desafio, debido a su significativa variedad y complejidad en términos de
localizacion, tamafio de configuracion, vasos involucrados, nimero de vias y presencia
de ramas portales intrahepaticas.

Han sido histéricamente clasificadas por su anatomia; sin embargo, las mejoras
continuas en la comprensién de la fisiopatologia de la condicion han facilitado guiar la
conducta a seguir en esta afeccion.

Las derivaciones extrahepaticas también se han clasificado segin criterios
basados en su presentacion clinica e histopatologia hepatica, que guian el tratamiento
posterior. 9

Para las derivaciones portosistémicas intrahepaticas, la clasificacion descrita por
Park y colaboradores ha sido la mas descriptiva y las define como comunicaciones
mayores de 1 mm de didmetro entre la vena porta intrahepatica y las venas hepética o

perihepatica.
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Se han identificado cuatro tipos: comunicacién de un solo buque, que puede
realizarse entre una rama principal de la vena porta y la vena cava inferior (tipo 1),
localizacion periférica en un segmento (tipo 2) o a través de un aneurisma (tipo 3) y
multiples pequefias comunicaciones distribuidas difusamente en ambos lébulos (tipo 4).
(11

Un conducto venoso permeable se denomina invariablemente un tipo de
derivacion intrahepética 5, a pesar de su curso en el ligamento venoso, porque se origina
en la vena porta izquierda. *?

La clasificacion de las derivaciones portosistémicas extrahepaticas se basa en la
evidencia del flujo del portal hacia el higado. Asi, se conoce el tipo 1 —malformaciones
de Abernethy con una derivacion terminolateral y una aparente ausencia de ramas portales
al higado— vy el tipo 2 —el flujo portal esta parcialmente desviado a la circulacion
sistémica, con una via preservada del tronco portal principal hipoplasico que se conecta
lateral a la vena cava inferior. %)

El tipo 1 se puede subdividir aun mas: si las venas mesentérica superior y
esplénica drenan por separado (tipo 1a) o si lo hacen a travées de un tronco comun (tipo
1b) a la vena cava inferior, 0 con menor frecuencia a otra vena sistémica (p. ej., acigos,
iliaca, renal). 4

Un factor critico en la clasificacion de las derivaciones portosistémicas congénitas
es la presencia de flujo portal al higado, que puede determinarse mediante la evidencia
de permeabilidad de las ramas portales extrahepatica e intrahepatica.

La evaluacion depende de las imagenes transversales, la utilizacion de la prueba
de oclusion y los resultados de la biopsia hepatica para comprender el grado de hipoplasia
del sistema venoso portal intrahepético. % 1617

Las derivaciones extrahepaticas o intrahepaticas completas, que con imagenes
convencionales parecen mostrar una ausencia de flujo portal al higado, pueden revelar
previamente un sistema portal intrahepatico hipoplasico que se abre gradualmente
después del venograma y la oclusion de la derivacién.

Otros autores han propuesto patrones de clasificacion adicionales en su esfuerzo
por comprender la fisiopatologia de esta afeccion y para ayudar en cuanto a su terapéutica.
Kanazawa y colaboradores propusieron una clasificacion alternativa basada en la

severidad de la hipoplasia portal intrahepatica (leve, moderada y grave) y en la presion
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portal en la oclusion de la derivacion, que reflejan las caracteristicas clinico-patoldgicas
y proporcionan informacion Gtil sobre la probable respuesta al tratamiento. 8

Otras clasificaciones incluyen, por ejemplo, la descrita por Lautz y colaboradores,
la cual se basa en el origen de la derivacion en la circulacion portal. Por otro lado, la
clasificacion de Kobayashi para los tipos extrahepaticos se enfoca en el sitio sistémico de
drenaje con relacion a la etiologia de los sintomas (sangrado gastrointestinal,
encefalopatia, tumores hepéticos). La de Blanc y colaboradores, por su parte, se centra en
la derivacion cava terminal y en las indicaciones para su cierre quirdrgico en una o dos
etapas, segun el patron de comunicacion (término lateral o laterolateral). (2029

Bernard y colaboradores publicaron una descripcion anatomica méas detallada y
precisa, pero posiblemente menos practica, que revisdé 265 casos pediatricos y los
clasifico segun el sitio de origen de la derivacion (vena porta, ramas aferentes y eferentes),
la terminacion del drenaje venoso sistémico y el patron y nimero de comunicaciones. 2

Embriopatogenia

El higado primitivo emerge dentro de una red interactiva epitelial y
mesenguimatosa de tres sistemas venosos embrioldgicos basicos (venas cardinal, vitelina
y umbilical).

Las venas cardinales anteriores y posteriores y las dos venas vitelinas comprenden
el origen del futuro sistema venoso portal, mientras que las venas umbilicales drenan al
saco vitelino y la placenta antes de su regresion final.

El desarrollo del sistema portal es complejo y ocurre entre la cuarta y décima
semana de vida embrionaria.

Inicialmente, las dos venas vitelinas emergen de la superficie anterior del saco
vitelino y drenan hacia el seno venoso. Al finalizar la cuarta semana, se crean al menos
tres canales de comunicacion cruzada: el subhepéatico-duodenal-craneo-ventral, el
intermedio-duodenal-dorsal y el caudal-duodenal-ventral, alrededor del duodeno para
formar la red venosa vitelina.

En el tabique transverso, los cordones rodean el componente intrahepatico del
reciente desarrollo del sistema vitelino para dar lugar a las sinusoides hepaticas, que
involucionan selectivamente para formar la configuracion final de las ramas
intrahepéticas de las venas porta y hepéatica en la octava semana. 3

Entre las semanas 10 y 12, la vena vitelina izquierda desaparece, y la parte craneal

de la vena vitelina derecha y el segmento que se encuentra por debajo del higado dan
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lugar a la rama terminal de la vena cava inferior y las venas porta y mesentérica superior
respectivamente. 4

La involucion incompleta del sistema venoso vitelino en respuesta al desarrollo
de las sinusoides hepéticas es probablemente la razén principal para la formacion de la
derivacion y depende del sitio anatomico (derecho o izquierdo) y del nivel (proximal o
distal) en que las venas vitelinas no logran diferenciar.

Surgen las siguientes variantes de derivaciones; tipo 1 (intrahepética) y tipo 2
(extrahepética), que se originan por la persistencia de la vena vitelina derecha, mientras
que las otras derivaciones extrahepaticas drenan en la vena cava inferior, por encima del
nivel de la confluencia de la vena hepatica o hacia la auricula derecha, parecen deberse a
la persistencia de la vena vitelina izquierda.

Otros autores han sugerido que el fracaso de la remodelacion de los canales
anastomoticos entre las venas vitelinas y las subcardinales, durante el desarrollo de la
vena cava inferior en las primeras etapas embrionarias, puede desempefiar un papel
primordial en la creacion de derivaciones extrahepaticas tipo 2. 2627

La derivacion extrahepatica tipo 1 (malformacion de Abernethy), con ausencia de
las venas porta intrahepaticas, es el resultado de una involucion excesiva del plexo
vitelino periduodenal.

De manera similar, la comunicacidn persistente de vénulas vitelinas dentro de las
sinusoides hepaticas recién formadas da como resultado las derivaciones intrahepaticas
tipo 2-4.

El conducto venoso conecta la vena umbilical y la vena cava inferior durante la
vida embrionaria. Surge de la cara posterior de la vena porta izquierda, opuesta a la
abertura de la vena umbilical y drena en la vena hepatica izquierda cerca de su entrada en
la vena cava inferior o directamente en ella. ?®

El cierre espontdneo comienza inmediatamente después del nacimiento y es
completado durante la primera semana de vida. El cierre retrasado puede ocurrir debido
a una alteracion hemodinamica por defectos cardiacos congénitos y un conducto venoso
permeable, que actia como una derivacién intrahepatica y puede provocar hipoplasia de
la vena portal. 29

Presentacion clinica

Los pacientes con derivaciones venosas portosistémicas congénitas presentan un

amplio espectro de sintomas y complicaciones que pueden ocurrir durante la vida, aunque
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también son comunes los casos asintomaticos descubiertos incidentalmente a partir de los
estudios de imagenes.

La encefalopatia hepatica, el sindrome hepatopulmonar y la hipertension
pulmonar son las manifestaciones clinicas de presentacion mas destacadas; son
secundarias a derivaciones portosistémicas prolongadas y se observan con mayor
frecuencia en los nifios.

Incluso antes del nacimiento, las alteraciones en la circulacién venosa fetal de la
derivacion pueden resultar en una disminucion de la perfusién hepatica y signos de
restriccion del crecimiento intrauterino en ausencia de hipoxia u otras infecciones
maternas obvias y/o anomalias cromosomicas. %3V

Cuando aparecen la colestasis neonatal y la galactosemia, deben diferenciarse de
otros defectos congénitos tales como la atresia biliar y trastornos metabdlicos que también
pueden coexistir. ¢?)

Los nifios con derivaciones venosas portosistémicas congénitas pueden presentar
sintomas inexplicables de disfuncién neurocognitiva y otros problemas de conducta
debido a encefalopatia hepatica de bajo grado; esto explica su aparicion entre el 17 y el
30 % de los casos.

Otras manifestaciones incluyen problemas de aprendizaje, fatiga extrema,
convulsiones y retraso del crecimiento, que se han asociado con niveles elevados de
amoniaco arterial en la mayoria de los casos. La probabilidad de la encefalopatia aumenta
con la edad y esta relacionada con el flujo de la derivacion.

La hipoxia refractaria y el sindrome hepatopulmonar pueden ser observados en
aproximadamente un 10 % de los casos. Los mediadores vasoactivos potentes, al pasar
por alto el higado, causan dilatacion vascular intrapulmonar y alteracién del intercambio
de oxigeno. ¥

Los pacientes suelen presentar cianosis, dedos en palillo de tambor y disnea al
esfuerzo o en reposo. La hipertension portopulmonar asociada puede afectar de un 13 a
un 66 % de los nifios con sindrome hepatopulmonar y, generalmente, aparece mas tarde
en el curso de la enfermedad. ¥

El patrén histolégico es compatible con obliteracion de las arterias pulmonares
con microtrombos e fibrosis de la intima. ElI grado de hipertension no parece
correlacionarse con el tamafio de la derivacion y posiblemente sea secundario a una

anomalia cardiaca coexistente.
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La hipertension portopulmonar conlleva a un mal pronéstico con una mortalidad
del 50 % de los casos debido a una identificacion tardia y a la imposibilidad de reversion
incluso después del cierre de la derivacion. G

Los ndédulos hepéticos en regeneracion (adenoma, hiperplasia nodular focal y
hemangioma) han aparecido como resultado de la alteracion en la hemodinadmica local,
con incremento del flujo arterial compensatorio y asociacion con niveles circulantes
elevados de factores de crecimiento hepatico (insulina, glucagén, factor de crecimiento
de hepatocitos); se han observado en el 25-50 % de los casos. ©®

Estos nodulos hepéticos pueden ser Unicos o multiples y pueden presentarse a
cualquier edad, aunque se encuentran con mayor frecuencia en pacientes adultos.

Se ha reportado la aparicion de tumores malignos tales como el carcinoma
hepatocelular, el hepatoblastoma y el sarcoma en un 4 % de estos pacientes, en ausencia
de disfuncidon hepatica y cirrosis. Se presentan exclusivamente en las derivaciones
extrahepaticas y pueden aparecer como tumores primarios nuevos, pero la transformacion
de lesiones benignas preexistentes parece ser mas comin. ¢

Los hepatoblastomas son tumores raros y se asocian con otros trastornos genéticos
también. Se han reportado casos en los que se producen después de la transformacion de
una hiperplasia nodular focal preexistente. ¢®

El riesgo de carcinoma hepatocelular primario en pacientes con derivaciones
extrahepaticas parece ser similar al de cirrosis de higado. En la mayoria de los casos, la
alfafetoproteina esté elevada y la derivacidn parece funcionar como un factor de riesgo
independiente en ausencia de enfermedad hepética cronica. G

Ademas, los tumores benignos como el adenoma o la hiperplasia nodular focal
muestran una patogénesis e historia natural diferentes a los tumores convencionales y
parecen conllevar a un mayor riesgo de transformacion maligna. “%

Esto esta respaldado por la evidencia de mutaciones especificas (mutaciones de
beta-catenina que resultan en la activacion de varios factores de la transcripcion)
descubiertos en los hepatocitos, posiblemente en asociacion con las alteraciones
hemodinamicas. Por estas razones, las indicaciones de tratamiento difieren y se debe
realizar una estrecha vigilancia para la deteccion de estos nddulos. 49

El sangramiento gastrointestinal como sintoma de presentacion se ha reportado en
el 8,1 % de los casos. En la mayoria de estos pacientes, las venas sistémicas terminales

de la derivacion son las venas iliacas, lo que produce varices colonicas y rectales. “?
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La encefalopatia y los tumores hepéticos son poco comunes en este grupo de
pacientes, tal vez sugiriendo que la derivacion fue solo parcial y proporcioné un grado de
proteccion.

Los nifios que no fueron diagnosticados o sometidos a seguimiento a largo plazo,
debido a sintomatologia leve y que permanecieron sin ningun tratamiento, pueden
desarrollar sintomas clinicos posteriormente, con probabilidad de incremento a partir de
los 50 afios.

Los adultos suelen mostrar deterioro neurolégico de leve a moderado, con
caracteristicas similares a las de los pacientes con enfermedad hepatica cronica. También
se describen otros sintomas como el dolor abdominal y la hipoglucemia.

Hallazgos inusuales como el parkinsonismo, el autismo y la paraparesia espastica
también se han descrito en asociacion con la hiperamonemia. 3

Pacientes asintomaticos con una baja funcion de la derivacion pueden desarrollar
sintomas de encefalopatia cuando factores precipitantes tales como hemorragia
gastrointestinal o estrefiimiento elevan los niveles de amoniaco en sangre. “4

Diagnostico definitivo

Invariablemente, se requiere un estudio completo que incluya pruebas invasivas
radiologicas, bioguimicas y dinamicas para establecer el diagndstico y delinear la
anatomia de la derivacion.

La seleccion de cada prueba depende de la edad de los nifios, la complejidad
anatomica de la derivacion, los signos clinicos y complicaciones y el potencial de
tratamiento al mismo tiempo.

Las pruebas iniciales deben incluir ecografia Doppler y niveles arteriales de
amoniaco. El ultrasonido Doppler a color mejorado también permite la estimacion de la
relacion de derivacion, dividiendo el volumen de flujo sanguineo en el orificio de la
derivacion por el flujo portal total. “°

Antiguamente, la gammagrafia rectal se utilizaba para calcular la proporcion de
absorcion del isétopo administrado por via rectal (yodo 123 yodoanfetamina) entre los
pulmones y el higado, como medida indirecta de la cantidad de sangre que pasa a través
de la derivacién. Se considera anormal cuando los indices de derivacién son superiores al
5 %.
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Este método ha sido reemplazado gradualmente por la ecografia Doppler, aunque
Yuki Cho y colaboradores en su investigacion demostraron superioridad de la
gammagrafia rectal para la estimacion de la gravedad de la derivacion. “®

El nivel de amoniaco sérico varia y, aunque es proporcional al grado de flujo de
la derivacion y se normaliza después de la oclusion de la derivacion, los estudios han
demostrado que no siempre se correlacionan con el grado de encefalopatia.

Ademas, se ha informado que es normal en algunos pacientes, incluso en presencia
de sintomas neuroldgicos evidentes. Es necesario realizar mediciones repetidas de los
niveles de amoniaco.

Se pueden realizar pruebas adicionales para respaldar ain mas el diagndstico y
ayudar a evaluar la gravedad de los sintomas, como los que aparecen en la encefalopatia.
En pacientes recién nacidos, se puede diagnosticar una derivacion portosistémica
congénita de forma rutinaria mediante la deteccion de galactosemia, por existir
deficiencia enzimatica. Una prueba de provocacion con glutamina oral puede precipitar
la encefalopatia y definir el problema con mayor claridad. “”)

La resonancia magnética cerebral puede revelar imagenes de atrofia de la
sustancia blanca y sefiales anormales en las imagenes potenciadas en T1 del ganglio basal,
de manera caracteristica en el globo palido, como resultado de la deposicion de
manganeso. Este hallazgo se ha informado en ausencia de encefalopatia clinica en un
paciente con derivacion portosistémica congénita. “®

La electroencefalografia y otros exdmenes neuropsicologicos son invaluables, ya
que la encefalopatia de bajo grado a menudo se diagnostica erroneamente como
problemas de conducta.

Los estudios imagenoldgicos abdominales como la tomografia computarizada y
la resonancia magnética se utilizan inicialmente para delinear la anatomia de la derivacion
y caracterizar las posibles lesiones focales del higado. Esto puede indicar la ausencia de
la red portal intrahepatica. En tales casos, resulta necesario realizar pruebas invasivas
como la portovenografia mesentérica, para evaluar la capacidad de plasticidad del sistema
portal intrahepatico mediante una prueba de oclusion. “®

La oclusion definitiva de la derivacion, al mismo tiempo, depende de la
hemodinamica portal y constituye una opcién en casos favorables. Si esto no es posible,
los datos de la prueba de oclusion se pueden utilizar para la planificacion de la

intervencién futura y la modalidad de tratamiento final.
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La biopsia hepatica puede mostrar atrofia del higado, debido a la privacion de
flujo y falta de factores hepatotroficos; sin embargo, los hallazgos de fibrosis avanzada o
cirrosis son raros. La ausencia completa o casi completa de las vénulas portales y la
hipertrofia de las ramas de la arteria hepética y proliferacion de los conductos biliares,
con o sin hiperplasia regenerativa nodular, constituyen el hallazgo comun, especialmente
en pacientes con derivacion portosistémica congénita extrahepatica tipo 1. Estos
hallazgos ayudan a predecir el potencial de expansién de las vénulas portales después de
la oclusion de la derivacion. 9

Segun Kanazawa y colaboradores, la severidad de la hipoplasia intrahepatica de
la red portal se correlaciona con el tamafio y no con el nimero de triadas de portales, pues
se descubrio que el nimero fue similar en los tipos de hipoplasia leve, moderada y grave.

Las triadas portales de pequefio tamafio se observaron ampliamente en el tipo
severo, no asi en el moderado (ocasionalmente) y en los tipos leves (rara vez), en los que
las venulas portales estaban constrefiidas y distorsionadas en forma de medialuna.

En este estudio, 13 pacientes con hipoplasia leve o moderada y 2 con hipoplasia
severa toleraron la oclusion radiologica definitiva de una derivacion extrahepatica en un
solo procedimiento. ¢

La biopsia hepatica en el contexto de un ndédulo hepatico de tamafo indeterminado
0 creciente también puede ser necesaria. Los niveles séricos de alfafetoproteina son
obligatorios para ayudar a evaluar las lesiones hepaticas focales o detectar pacientes de
riesgo en combinacion con la ecografia. ¢

Ademas, otras pruebas pueden ser Utiles para evaluar la posible enfermedad
hepética subyacente, especialmente en pacientes adultos con derivaciones espontaneas
(elastografia, deteccion de hepatitis).

Asimismo, otros examenes adicionales se utilizan de forma rutinaria para
identificar y evaluar las posibles complicaciones que puedan aparecer en otros 6rganos o
para investigar anomalias congeénitas asociadas. En este sentido, se destaca la ecografia
cardiaca, la endoscopia gastrointestinal y los estudios pulmonares.

Tratamiento

Las derivaciones portosistémicas congénitas son anomalias raras para las que ain
no se ha adoptado un enfoque terapéutico estandar.

El tipo de derivacion, la ubicacion, el grado de funcion, la edad del paciente y la

gravedad de los sintomas y complicaciones determinan la estrategia de terapéutica.

Castillo S., et all, 2024.




ENFERMEDADES QUIRURGICAS INUSUALES
CAP. 1. DERIVACIONES VENOSAS PORTOSISTEMICAS CONGENITAS
ISBN: 978-631-6557-29-2

Se ha propuesto tratamiento conservador en los casos con sintomas leves o cuando
se preve un cierre espontaneo. El principio bésico de la intervencidn es interrumpir la
comunicacion anormal entre la circulacion portal y la sistémica y restaurar el flujo portal
al higado.

Se ha difundido la opinion de que todas las derivaciones que persisten después del
primer afio de vida deben cerrarse sin esperar el desarrollo de complicaciones.

La observacién y monitorizacion de los niveles arteriales de amoniaco pueden ser
suficientes en pacientes adultos asintomaticos con derivaciones de bajo flujo que pueden
ser seguidas con ecografia Doppler seriadas. La probabilidad de que se presenten
sintomas es proporcional al tamafio y al flujo de la derivacion (> 30 %). %

El tratamiento médico es similar al utilizado para los pacientes cirroticos con
encefalopatia hepatica, que incluye restriccion de proteinas, lactulosa y antibioticos no
absorbibles.

Anteriormente, se recomendaba que la monitorizacion del tamafio de la derivacion
y del nivel de amoniaco fuera suficiente para la sintomatologia leve. Sin embargo, esto
ha cambiado y estas derivaciones también deben cerrarse después de excluir la presencia
de hipertension pulmonar significativa.

Las derivaciones intrahepaticas que se diagnostican prenatalmente o durante la
primera infancia no requiere necesariamente un tratamiento definitivo, ya que muchas
cerraran espontaneamente al primer afio de vida, con resolucion de los sintomas, a
diferencia de las derivaciones extrahepaticas y del conducto venoso permeable, donde el
cierre es poco probable. ¥

El cierre espontaneo de las derivaciones intrahepaticas se observa con mayor
frecuencia en nifias, en presencia de multiples derivaciones y en nifios con colestasis
neonatal. %

Para nifios con derivaciones portosistémicas congénitas extrahepaticas o con una
enfermedad intrahepatica persistente, el momento Optimo del tratamiento no se ha
definido adn.

En tal sentido, muchos autores han propuesto que, incluso en ausencia de sintomas
evidentes, la intervencion temprana previene las complicaciones pulmonares y el retraso
en el desarrollo neuroldgico y se puede preservar la funcién intelectual y psicosocial. 8

La presencia de encefalopatia clinica, sindrome hepatopulmonar, hipertensién

portopulmonar, ndédulos hepaticos regenerativos y la evidencia de un aumento del tamafio
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de la derivacion, constituyen indicios claros para la intervencion quirdrgica planificada,
si el paciente esta en condiciones de tolerarlo.

Los casos con sintomas refractarios, fallo del tratamiento médico o indice de
derivacion aumentado mayor al 60 %, es probable que se beneficien de la oclusion de la
derivacion.

La eleccion del abordaje radioldgico o quirtrgico depende de la experiencia local,
la anatomia y el tamafio de la derivacion y la condicion fisica del paciente.

La radiologia intervencionista es el método menos invasivo y produce una rapida
mejoria de los sintomas, la correccion de niveles altos de amoniaco y la regresion de
lesiones hepaticas. ¢7

La insercion del catéter por via transhepatica ofrece una mejor exposicion para
una derivacion intrahepatica asociada con el canal contralateral de la vena porta hasta el
lado de entrada perforado inicial, cuando se prefiere la via transcava, utilizando el acceso
venoso femoral o de la vena yugular interna para derivaciones intrahepaticas grandes y
cercanas a la vena cava inferior o cualquier tipo de derivaciones extrahepéticas. ©®

Se ha utilizado el abordaje transileocolico a través de una minilaparotomia en un
pequefio nimero de casos.

Por otra parte, la embolizacion de la derivacion se lleva a cabo utilizando diversos
materiales, incluidos espirales y microespirales, balones desmontables y mezclas de N-
butil-cianoacrilato-lipiodol o dispositivos multicapa recientemente introducidos (tapones
vasculares), dependiendo del tamafio de la derivacion. ¢

Para derivaciones de pequefio calibre, los espirales son eficaces y el riesgo de
migracién es bajo. Para derivaciones de flujo mas grandes y de alta velocidad se puede
utilizar un tapon vascular (Amplatzer) con un diametro entre un 30 y un 50 % mayor que
el tamafio de la fistula, y se puede colocar con precisién con menos artefactos metalicos
en imagenes de seguimiento. Esto permite una mejor visualizacion de cualquier
derivacion venosa persistente. ¢

La combinacion de mas de un material resulta eficaz en las derivaciones
recurrentes o complejas, cuando un tapon vascular es colocado primero se puede utilizar
como anclaje para bobinas que apuntan a pequefios vasos con flujo residual.

Durante el procedimiento, se realizara una prueba de oclusién con un dispositivo
temporal y se recomienda la colocacion de un balon para registrar la elevacion de la

presion de la vena porta.
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Si una biopsia hepética previa ha demostrado hipoplasia grave del sistema portal
intrahepético, entonces se espera que la presion portal sea alta. Si la presion portal excede
los 30 mmHg, entonces debe evitarse la oclusion permanente en esta etapa, ya que es
probable que cause cambios significativos en la hemodinamica del higado, trastornos de
la funcion hepaética, posible empeoramiento de sintomas preexistentes y de hemorragia
gastrointestinal. %

Se recomienda un enfoque en dos etapas para estos casos con el uso de un stent
de reduccion de tamafio seguido de la oclusion definitiva (ligadura radioldgica o
quirdrgica) a los pocos meses; esto permitird que el higado compense y la presion portal
se reduzca gradualmente sin complicaciones.

Por otro lado, la ligadura quirurgica es un método aceptable y puede utilizarse en
casos con derivaciones grandes y riesgo de migracion de agentes embolicos durante la
embolizacion, o después de que este procedimiento resulte fallido con recurrencia o
persistencia de la derivacion.

Ademas, si la derivacion no es lo suficientemente grande con una comunicacion
lateral, la colocacion de dispositivos puede ser dificil. ¢

También se ha reportado la ligadura laparoscopica en derivaciones extrahepaticas
mas periféricas como la esplenorrenal. La ligadura quirdrgica tiene algunas limitaciones
relativas en términos de falla para identificar las derivaciones intrahepaticas o multiples,
asi como el riesgo de trombosis/hipertension portal aguda y la posterior congestion
intestinal. ¥

Resulta acertado tomar en consideracion la clasificacion propuesta por Blanc y
colaboradores para las derivaciones portosistémicas congénitas, la cual se basa en las
series mas grandes de ligaduras quirdrgicas en una o dos etapas. Estos autores enfatizaron
que la ligadura debe ser lo mas cercana posible al sistema de la cava, ya que, durante la
oclusién, pueden producirse de forma inadvertida hipertension portal severa proximal y
trombosis de segmentos portales ciegos.

En este sentido, si la presion portal es alta (punto de corte de 25 mmHg), entonces
es preferible colocar bandas temporales y completar la ligadura en dos etapas. Las
derivaciones terminolaterales no se consideran contraindicaciones para la ligadura
quirurgica, debido a la potencial revascularizacion significativa del sistema portal

intrahepatico.
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Se reserva la reseccion o el trasplante de higado para el tratamiento de las
derivaciones multifocales extrahepéticas o intrahepéticas grandes que no son susceptibles
de embolizacion, en los casos que ha fallado la intervencién radioldgica previa o en casos
que ha desarrollado de carcinoma hepatocelular o hepatoblastoma.

Las derivaciones con tumores que causan obstruccion, que tienen una distribucién
multifocal, que aumentan rapidamente de tamafio y presentan caracteristicas cambiantes,
0 en las que se sospecha malignidad, requieren reseccion con diagndstico histologico
definitivo y posible tratamiento adicional. Estos tumores se pueden desarrollar a cualquier
edad, incluso sin sintomatologia previa de la derivacion. 64

La embolizacion del carcinoma hepatocelular se asocia con una lesién isquémica
significativa (debido a la falta de flujo de entrada a la vena porta) y, aunque resulta muy
eficaz, debe utilizarse con cautela.

También se puede indicar ligadura y reseccion combinadas de un tumor hepatico
maligno concomitante en un paciente con derivacion extrahepatica, donde la reseccion
por si sola dejaria la derivacion sin tratar.

El trasplante hepatico continta siendo la Unica opcion para las derivaciones
extrahepaticas tipo 1, que mantienen un aumento de la presion portomesentérica y no
logran establecer una presion suficiente en la red portal intrahepatica, después de la
oclusion temporal de la derivacion. ©°

En algunas derivaciones extrahepaticas tipo 1, donde la oclusion radioldgica
inicial parece favorable, la transformacion cavernomatosa del sistema portal, indica una
remodelacién no fisiologica, con resultados equivocos sin resolucion de los sintomas a
largo plazo.

Las indicaciones para el trasplante hepatico continGan sin una definicion concreta,
excepto para los casos con carcinoma hepatocelular. Sakamoto y colaboradores
reportaron 34 pacientes tratados mediante trasplante de higado (tanto de donante fallecido
como Vvivo) para derivaciones extrahepaticas.

En esta serie, las indicaciones incluyeron el sindrome hepatopulmonar, la
hiperamonemia con encefalopatia y los tumores hepaticos. A pesar de las dificultades
técnicas debido a una anatomia anormal, especialmente en la anastomosis venosa portal,
se informaron buenos resultados, con 31 pacientes vivos (91,2 %) en una mediana de

seguimiento de 18 meses. ¢®
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Aunque el manejo general puede diferir entre los diferentes centros y no existe un
protocolo de tratamiento universal, se propone un algoritmo terapéutico para todas las
derivaciones portosistémicas congénitas.

Se sugiere que todas las derivaciones extrahepaticas reciban tratamiento
independientemente de sus sintomas, ya que se ha demostrado que la intervencién
temprana previene complicaciones y puede preservar el desarrollo intelectual vy
psicosocial. €7

En el caso de las derivaciones intrahepaticas, incluso en presencia de
sintomatologia manifiesta, debe realizarse la observacion hasta el primer afio de vida,
pues puede ocurrir una regresion espontanea.

En los casos en los que una derivacion congénita no se trata o no se diagnostica
hasta la edad adulta, las indicaciones de tratamiento dependen de la severidad de los
sintomas.

Actualmente, el tratamiento de primera linea es la oclusion endovascular de la
derivacién en una o dos etapas y se reservan las opciones quiruargicas (ligadura, reseccion,
trasplante), para aquellas derivaciones que no son susceptibles o en las que no funciond
la embolizacion, o en las que estan asociadas con tumores hepéaticos. ©8)

Complicaciones

Las complicaciones que se reportan en pacientes con derivaciones portosistémicas
congénitas incluyen: hiperandrogenismo causado por hiperinsulinemia, secundario a la
insulina resistencia, como resultado de la hemodinamica hepatica alterada, (similar a la
cirrosis hepética), pancreatitis, por la asociacion a estrechamiento anatomico de la unién
pancreatobiliar), sangrado vaginal y sintomas del tracto urinario inferior (litiasis,
hematuria). 679

La glomerulonefritis membranoproliferativa se ha descrito como una rara
complicacion, manifestacion bien conocida que generalmente se puede observar en
pacientes cirroticos después de la descompresion del sistema portal, como la derivacion
quirurgica portocava y posterior a la reduccion del aclaramiento hepéatico de complejos
inmunes.

Conclusiones

Las derivaciones portosistémicas congénitas son raras comunicaciones
embrioldgicas anormales entre la circulaciéon venosa portal y sistémica, que estan

asociadas a otras anomalias congénitas.
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Pueden conducir a un mayor riesgo de tumoraciones hepaticas benignas y
malignas y, si no son tratadas oportunamente, pueden provocar complicaciones médicas
importantes, como la encefalopatia sistémica y la hipertensién pulmonar.

El reconocimiento temprano y la correccion con cualquiera de las opciones
terapéuticas de oclusién endovascular, ya sea por via radiolégica o quirdrgica,
constituyen la primera linea de tratamiento que permite la reversion de los sintomas y
previene las complicaciones a largo plazo.

Las modalidades quirargicas se reservan para aquellas derivaciones que no son
susceptibles o en las que no funciond la embolizacién o estan asociadas con tumores
hepaticos.
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