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REsuMEN

Objetivos. El shunt porto-sistémico congénito (SPSC) es una pa-
tologfa infrecuente que puede producir complicaciones graves, como
encefalopatia y tumores hepdticos con riesgo de degeneracidn maligna.
La oclusion del shunt por cirugfa o radiologia intervencionista puede
evitar, e incluso mejorar, las complicaciones. En algunos casos el tras-
plante hepético es la tnica opcién. Describimos nuestra experiencia
con esta patologfa.

Pacientes y Método. Entre 1992 y 2013, ocho pacientes en edad
pedidtrica (cuatro varones y cuatro mujeres) fueron diagnosticados de
un SPSC (cuatro extrahepdticos y cuatro intrahepdticos), de los cuales
siete fueron diagnosticados después del afio 2007. La mediana de edad
al diagndstico fue 5,5 afios (1 mes-15 afios). Cinco pacientes tenfan
patologfa asociada.

Resultados. Cinco pacientes presentaban hiperamoniemia y
afectacion intelectual. Una nifia debuté con coma. Cuatro pacientes
presentaron tumoraciones hepdticas, incluyendo hiperplasia nodular
focal/nédulos de regeneracion (n=3), y adenomas (n=3). Una paciente
con tumoraciones multiples requiri6 una hepatectomia por sintomas
compresivos. En dos pacientes se produjo degeneracion a hepatocar-
cinoma, un nifio de 5 afios tratado con trasplante y otro en edad adulta
tratado con hepatectomia. En un paciente de diagndstico neonatal, el
shunt cerré espontdneamente en seis meses. En cinco pacientes se ha
realizado portograffa directa con test de oclusion, realizandose cierre
del shunt en tres casos por radiologia intervencionista, uno con cirugia
y en otro, con trasplante.

Conclusiones. El tratamiento del SPSC ha de ser precoz para
prevenir, e incluso revertir, las complicaciones, evitando el trasplante
hepdtico. En la actualidad la radiologfa intervencionista juega un papel
fundamental en la estrategia y el tratamiento de estos pacientes.

PavaBras CLAVE: Shunt portosistémico congénito; Malformacion de
Abernethy.
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CONGENITAL PORTOSISTEMIC SHUNT. IMPORTANCE OF EARLY TREATMENT

ABSTRACT

AIM. Congenital portosistemic shunt (CPSS) is an uncommon con-
dition that can cause serious complications such as encephalopathy and
liver tumors at risk of malignant degeneration. Occlusion of the shunt by
surgery or interventional radiology can prevent and even improve such
complications. In some cases, liver transplantation is the only curative
option. We describe our experience with this condition.

Patients and Methods. Between 1992 and 2013, eight children
(four male and four female) were diagnosed with CPSS (four extrahe-
patic and four intrahepatic) in our center, of which seven were diagnosed
after 2007. The mean age at diagnosis was 5.5 years (1 month-15 years).
Five patients had associated comorbidities.

Results. Five patients had developed hyperammonemia and intel-
lectual impairment, one of those manifested with an onset of coma.
Four patients have developed at diagnosis liver tumors, including focal
nodular hyperplasia/regenerative nodules (n=3) and adenomas (n=3).
One patient with multiple tumors required a hepatectomy owing to com-
pressive symptoms. Two patients, developed malignant degeneration,
a child under five years treated with liver transplantation and another
in adulthood treated with hepatectomy. In one patient, diagnosed in the
neonatal period, the shunt occlusion occurred spontaneously. Direct
portography with the occlusion test was performed in five patients, the
shunt was occluded with interventional radiology in three cases, surgery
in one and liver transplantation in the remaining.

Conclusions. The treatment of the SPSC must be early to prevent
and even to reverse its complications, avoiding liver transplantation.
Currently, interventional radiology is essential in the strategy to follow
and treatment of these patients.

Key Worbs: Congenital portosystemic shunt; Abernethy malformation.

INTRODUCCION

El shunt portosistémico congénito (SPSC), también cono-
cido como malformacién de Abernethy, es una patologia muy
poco frecuente en la cual la sangre venosa espldcnica pasa
directamente a la circulacion sistémica, pudiendo dar lugar a
complicaciones graves, entre las que destacan la encefalopatia
crénica y/o aguda secundaria a hiperamoniemia, el desarrollo
de tumores hepdticos con riesgo de degeneracion maligna,
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el sindrome hepato-pulmonar y el desarrollo de hipertension

pulmonar y nefropatfa, entre otras.

La clasificacion del SPSC es compleja y ha evolucionado
en los dltimos afios. Recientemente, el grupo de Bicétre ha
propuesto la siguiente clasificacion®:

e SPSC extrahepéticos que, a su vez, pueden ser: término-
laterales (con hipoplasia severa o agenesia del sistema
portal intrahepético y conocidos tradicionalmente como
malformacion de Abernethy); latero-laterales, y en H (am-
bos con persistencia de porta intrahepética). Se clasifican
también como shunts extrahepéticos los shunts meso-cava,
meso-ilfacos y espleno-renales.

*  SPSC intrahepdticos, entre los que se incluyen la persis-
tencia del ductus venoso, y los shunts porto-hepéticos,
que pueden ser dnicos o multiples y afectar a uno o ambos
16bulos.

Hasta hace unos aflos, el tratamiento de eleccion de estos
pacientes consistia en realizar un control evolutivo, tratando
las complicaciones a medida que estas iban apareciendo, y
siendo el trasplante hepdtico una de las principales opcio-
nes terapetticas. Sin embargo, no existe consenso sobre cual
debe ser el tratamiento de eleccidn en estos pacientes, si debe
adoptarse una actitud conservadora, tratando Gnicamente a
aquellos pacientes sintométicos, o debe realizarse un trata-
miento precoz de cierre del shunt (quirdrgico o por radiologia
intervencionista), ya que se ha visto que la oclusién del shunt
permite el desarrollo de la circulacién portal intrahepdtica
incluso en aquellos pacientes diagnosticados de hipoplasia
severa o agenesia portal, pudiendo evitar, e incluso revertir,
las complicaciones derivadas del SPSCU-7. El objetivo de este
trabajo es describir nuestra experiencia con esta patologia.

PACIENTES Y METODOS

Entre los afios 1992 y 2014, un total de ocho pacien-
tes (cuatro nifios y cuatro nifias) en edad pedidtrica han sido
controlados y tratados de SPSC en nuestro centro, de los
que siete han sido diagnosticados a partir del ailo 2007. En
la tabla I se resumen sus caracteristicas demograficas, ante-
cedentes, patologia asociada, tipo de shunt y sintomas asi
como la presencia de tumores. Han sido excluidos aquellos
pacientes con shunts porto-sistémicos adquiridos o con otras
malformaciones vasculares hepéticas. La mediana de edad
al diagnoéstico fue de 5,5 afios (1 dia-15 afos), siendo un
caso de diagnéstico neonatal. Dicho diagndstico se llevd a
cabo mediante pruebas de imagen, incluyendo la ecografia,
el angio-TC y/o 1a RMN. Los pacientes fueron clasificados
segun el tipo de shunt en base a la clasificacion del grupo de
Bicétre®. A partir del afio 2013 hemos planteado el tratamien-
to precoz, con cierre primario del shunt mediante radiologia
intervencionista o cirugfa, realizdndose para ello portografias
directas con puncion a través de la vena yugular, constatacion
del shunt, y medicion de la presion portal sin oclusion y tras la
oclusion del shunt con balén (test de oclusidn) con el objetivo
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de valorar la viabilidad del cierre y si este debia realizarse en
un tiempo, mediante dispositivo oclusor de nitinol (Amplat-
zer® St Jude Medical), o en dos tiempos, con colocacién en
un primer tiempo de espirales metélicos (coils), utilizando un
filtro de vena cava como anclaje de seguridad para evitar su
posible migracién y en un segundo tiempo de un dispositivo
Amplatzer®; para permitir el desarrollo de la circulacion portal
intrahepdtica y evitar la hipertension portal y otras compli-
caciones graves. Una presion portal tras la oclusion superior
a 32 mmHg contraindica el cierre en un tiempo debido al
riesgo de hipertension portal aguda. En aquellos pacientes en
los que se ha desestimado la posibilidad de cierre del shunt
o que han presentado complicaciones graves (degeneracion
maligna y sintomas compresivos derivados de tumores hepé-
ticos), se ha optado por el tratamiento quirtrgico, incluyendo
el trasplante hepatico.

RESULTADOS

En la tabla I se describe si se realizg el test de oclusién y
Is presion portal antes y después del mismo, el tipo de trata-
miento realizado asi como la evolucién posterior.

Tipos de shunt: de un total de ocho pacientes, cuatro pre-
sentaban shunts extrahepdticos, siendo dos de ellos término-
laterales, uno latero-lateral y uno en “H”; los cuatro pacientes
restantes presentaban un ductus venoso permeable.

Antecedentes y patologia asociada: tres pacientes fue-
ron prematuros. Cuatro asociaban cardiopatfas, incluyendo
una comunicacion interventricular, dos conductos arteriosos
persistentes y una miocardiopatia hipertréfica grave. Dos pa-
cientes fueron diagnosticadas de hepatitis autoinmune. En
dos pacientes se observaron hemangiomas cutdneos. Tres
presentan fenotipo sindrémico. Un paciente presentd hipe-
rinsulinismo e hipoglucemia no filiada.

Cuadro clinico: dos pacientes presentaron sintomatologia
Una paciente, con historia de hepatitis autoinmune, debut6
a los 11 afios con un episodio de coma encefalopdtico que
precisé intubacion, asociado a hiperamoniemia grave (niveles
de amonio de 400 Ul/dI). La otra paciente consulté por cli-
nica de dolor abdominal, sensacion de plenitud postprandial
y deformidad tordcica, motivo por el que se inicid el estudio.

Seis pacientes se encontraban asintomaticos al diagndstico
y este fue dado por pruebas de imagen realizadas durante el
estudio de alteraciones analiticas o de otras patologias aso-
ciadas. Cuatro pacientes presentaban hipertransaminasemia,
dos patrdn de colestasis y dos alteraciones de la coagulacion.
Cinco pacientes presentaban historia de hiperamoniemia (in-
cluyendo a la paciente que debut6 con coma encefalopdtico),
de los cuales cuatro presentaban, en mayor o menor grado,
déficit intelectual y/o retraso psicomotor. En uno de ellos, de
tres aflos de edad, se observaron signos radiol6gicos vincula-
dos a hepatopatia y encefalopatia hepdtica crénica (hiperinten-
sidad en sefial T1 en RMN de globos pélidos y mesencéfalo
en relacion a depdsito de manganeso, y pérdida de volumen
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Figura 1. Paciente diagnosticada a los 15 afios de persistencia del ductus venoso con tumoraciones miltiples en todos los segmentos hepaticos
(A). La lesion del 16bulo hepético derecho corresponde a hiperplasia nodular focal y 1a del izquierdo, a un adenoma (B). Se realiz6 segmentectomia
II-IT por clinica compresiva, con anatomia patoldgica compatible con HNF y adenoma hepatocelular (C).

parenquimatoso y actimulo de glutamato-glutamina), reci-
biendo tratamiento dietético con restriccién de proteinas y
laxantes naturales.

Tumores hepaticos. En cuatro pacientes, de entre tres y
quince aflos, (tres shunts extrahepéticos y un DVP), se detec-
taron al diagndstico tumores hepaticos. Tres de los pacientes
presentaban tumoraciones multiples, incluyendo hiperplasia
nodular focal/nédulos de regeneracién (n=3) y adenomas
(n=3). De estos pacientes, una nifia de 15 afios presentaba
masas hepdticas multiples que afectaban a todos los segmentos
y un adenoma de gran tamailo en I6bulo hepético izquierdo
(LHI) que le producia sintomas compresivos (dolor abdo-
minal y deformidad tordcica), por lo que se decidi6 realizar
una segmentectomia II-III para exéresis del tumor (Fig. 1).
Actualmente, con 23 afios, se encuentra asintomdtica y con
niveles de alfa-fetoproteina (AFP) normales.

En dos pacientes, con diagndstico inicial de tumoraciones
benignas, se produjo malignizacién a hepatocarcinoma. Un
paciente, con tumoraciones multiples y biopsia inicial com-
patible con hiperplasia nodular focal, fue controlado clinica
y radioldgicamente, manteniéndose asintomadtico, con mar-
cadores tumorales negativos y con estabilidad de las lesiones
en TC abdominales realizados anualmente, hasta los 31 afios
cuando, coincidiendo con una elevacion de AFP, se observo un
aumento de tamafio de la lesion localizada en LHI. Se realiz6
una nueva biopsia, compatible con hepatocarcinoma de alto
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grado, realizdndose una hepatectomia izquierda. A los cuatro
afos de la cirugia, el hepatocarcinoma recidivé con metéstasis
pulmonares, falleciendo posteriormente. El otro paciente, de
cuatro afios, presentaba un tumor tinico con biopsia compa-
tible con adenoma hepatocelular. A los tres meses se observo
elevacion de la AFP. Se descart6 la posibilidad de reseccion
quirdrgica del tumor por lo que, ante la sospecha de degene-
racién maligna y siendo negativo el estudio de extension, el
paciente fue trasplantado. La anatomia patoldgica fue com-
patible con hepatocarcinoma sobre adenoma hepatocelular.

Tratamiento del shunt (SPSC): una paciente fue diag-
nosticada en edad neonatal de un ductus venoso permeable de
pequefio tamafio de forma casual. Se realiz6 control clinico y
radioldgico, constatando su cierre a los tres meses.

En cinco de ocho pacientes se ha realizado portografia
directa con medicién de presiones portales sin oclusion y
tras oclusion con balén, con el objetivo de valorar el cierre
del shunt en uno o dos tiempos. En un paciente se realiz6
portografia, que confirmé un shunt porto-cava de gran ca-
libre que impedia la obliteracién completa con balén de 20
mm y, por lo tanto, la medicién correcta de la presion portal
post-oclusidn. La presion post-oclusion en la vena esplénica
fue de 35 mmHg, y de la vena mesentérica superior, de 38
mmHg. El paciente posteriormente fue trasplantado con el
diagnéstico de hepatocarcinoma, y se comprobd que tenia
un shunt L-L. En una paciente, diagnosticada de ductus ve-
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noso persistente y con presencia de multiples nddulos he-
péticos, se constatd un drenaje masivo a auricula, sin ramas
portales intrahepdticas, y una presion portal post-oclusion
de 23 mmHg, por lo que se realizd, a los 17 afios oclusion
en un tiempo con dispositivo oclusor de nitinol. Al afio de
seguimiento, la paciente habia desarrollado arborizacién
portal intrahepdtica (Fig. 2). La presion portal directa fue
de 14 mmHg y los nédulos hepéticos estdn estables. En otra
paciente con persistencia del ductus venoso y una presion
portal post-oclusion de 31 mmHg, se decidi6 cierre del shunt
en dos tiempos. Para ello se coloc en un primer tiempo un
filtro de vena cava inferior como dispositivo de anclaje, que
se rellend parcialmente con microcoils. En el control final
se constatd una presion portal de 25 mmHg con persistencia
de paso de contraste por el shunt y ramas atréficas de porta
derecha e izquierda. A los 7 meses, una nueva portografia
no mostraba cambios respecto al control final realizado tras
el primer paso de la embolizacion (permeabilidad completa
sin visualizacién de porta intrahepdtica) y se decidi6 colo-
cacion de mecanismo de embolizacion Amplatzer® de 22
mm de didmetro entrelazado con el filtro de vena cava (Fig.
3). En ecografia abdominal realizada tres meses después de
la oclusion total, existia visualizacién de flujo portal intra-
hepdtico con una velocidad continua de 20 cm/seg a nivel
de porta principal.

VOL. 28 N°2, 2015

Figura 2. A) Portografia directa a tra-
vés del ductus por abordaje yugular.
Ausencia de vascularizacién portal
intrahepdtica. B) Oclusion del shunt
con balén para la toma de presiones.
C) Dispositivo Amplatzer colocado en
el shunt. D) Portograffa de control a los
6 meses de la embolizacién, donde se
visualiza revascularizacién de ramas
portales intrahepdaticas y minimo flujo
a través del shunt.

En otro paciente de dos afios de edad con persistencia del
ductus venoso, la presion portal tras la oclusion fue de 41
mmHg. Se program¢ para cerrarlo en dos tiempos. Tras un
primer tiempo realizado con coils, no hizo falta el segundo
tiempo por trombosis completa del shunt a los 8 meses. En el
ultimo paciente que fue diagnosticado de SPSC extrahepatico
en “H”, la presién portal post-oclusion fue de 23 mmHg.
Se colocé un dispositivo Amplatzer® en el mismo tiempo,
sin embargo, se retird radioldgicamente a las 24 horas de su
colocacion por el riesgo de emigracion y trombosis portal. La
oclusién del shunt se realizé por cirugia mediante ligadura
del mismo en un solo tiempo.

DISCUSION

EI SPSC es una patologia poco frecuente cuyo diagndstico
ha aumentado en los dltimos afios en los paises desarrollados
(1 de 30.000 nacidos vivos) gracias al desarrollo de programas
de screening neonatal (galactosemia) y a la sofisticacion de
las técnicas de imagen®-). Esto puede explicar que, en nuestra
serie, la mayoria de los pacientes se hayan diagnosticado a
partir del afio 2007.

Es frecuente detectar en estos nifios anomalias asocia-
das tales como: cardiopatias, cromosomopatias y sindromes
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genéticos, angiomas cutdneos, etc.?+9; siendo, en algunas
ocasiones, el estudio de estas anomalias lo que conduce al
diagnéstico del shunt.

Es frecuente que los pacientes permanezcan asintomaticos
y el SPSC sea diagnosticado durante el estudio de alteraciones
analiticas, en particularl a colestasis (especialmente en periodo
neonatal) y la elevacion de transaminasas, dcidos biliares y
amonio. Esta hiperamoniemia puede dar lugar a una de las
complicaciones mds frecuentes del SPSC, la encefalopatia,
que puede producir desde episodios de coma encefalopético
hasta retraso intelectual, si es persistente en el tiempo (5/8
pacientes de nuestra serie). Si existe encefalopatia crénica, en
ocasiones puede observarse en la RMN cerebral una hiperin-
tensidad en sefial T1 de los globos pélidos y el mesencéfalo
en relacion al depdsito de manganeso, como observamos en
un caso®,

Los tumores hepdticos mds frecuentes asociados al SPSC
son benignos, y destacan la hiperplasia nodular focal, los né-
dulos de regeneracion, y los adenomas, que pueden ser inicos

72 N. Vicente y cols.

Figura 3. A) Portografia directa a tra-
vés del ductus venoso persistente de
gran tamafio, por abordaje yugular.
Ausencia de vascularizacién portal in-
trahepdtica. B) Colocacién de un filtro
de vena cava inferior a modo de an-
damiaje. C) Liberacion de coils entre
las patas del filtro para evitar su mi-
gracién. D) TC realizado a los 6 meses
del procedimiento, donde se identifica
adecuadamente la revascularizacion de
porta intrahepética.

o multiples y dar lugar a sintomas compresivos o degenerar
a tumores malignos, entre los que se han descrito hepatocar-
cinomas, hepatoblastomas y sarcomas@+9. Dado el elevado
riesgo de malignizacidn (2/8 pacientes en nuestra serie), tanto
de forma precoz como a largo plazo (5 y 31 afios entre nues-
tros pacientes, respectivamente), es fundamental realizar un
estrecho seguimiento mediante controles analiticos con AFP
y pruebas de imagen periddicas.

Hasta fechas recientes, el tratamiento mds aceptado de
los pacientes diagnosticados de SPCC, consistia en llevar a
cabo un control clinico y radioldgico estricto de aquellos pa-
cientes asintomdticos y tratar las complicaciones seguin apa-
recian, siendo el tratamiento de primera linea el trasplante
hepético™9. Si bien algunos shunts intrahepaticos de pequeilo
calibre pueden cerrarse espontdneamente durante los dos pri-
meros afios de vida?#, por lo que deben ser controlados, en
los dltimos afios se ha planteado la necesidad de realizar un
tratamiento precoz, independientemente de que el paciente
presente o no complicaciones y del tipo de shunt, siendo el
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tratamiento de eleccion el cierre del shunt, ya sea mediante
procedimientos quirdrgicos y/o mediante radiologia interven-
cionista!*47. Previamente al cierre del shunt debe realizarse
un test de oclusién, de manera quirdrgica (comprobando la
tolerancia del intestino al clampaje) o mediante radiologia
intervencionista('4>, con el objetivo de evitar el desarrollo
de hipertension portal aguda que puede comprometer la vida
del paciente. Se ha visto que la oclusion del shunt permite
el desarrollo de la circulacién portal intrahepética incluso
en aquellos pacientes diagnosticados de hipoplasia severa o
agenesia portal, pudiendo evitar, e incluso revertir, las com-
plicaciones derivadas del SPSC. Asi, en pacientes tratados con
oclusién del shunt se ha observado disminucién de la hipera-
moniemia y mejoria de la encefalopatia, mejorfa del sindrome
hepato-pulmonar y estabilizacién de la hipertension pulmonar
e, incluso, regresion de algunos tumores benignos(3+7. Todos
los pacientes en los que realizamos el cierre del shunt han
desarrollado circulacién intrahepdtica y normalizacion de las
cifras de amonio.

En pacientes en los que no es posible la oclusion del shunt
por radiologia intervencionista debido a la falta de disposi-
tivos de embolizacién de tamaios adecuados y al riesgo de
migracion de los mismos, o en aquellos pacientes que han
presentado algin tipo de complicacion tras el cierre del shunt
por radiologia intervencionista (migracién del material de
embolizacion), el cierre quirdrgico del shunt juega un papel
crucial®.

En casos de complicaciones graves que no responden al
tratamiento médico o tumores hepdticos sintométicos o con
degeneracion maligna, los tratamientos quirtirgicos agresivos,
como la reseccién hepdtica o el trasplante, son las dnicas
opciones de tratamiento para estos pacientes®9.

CONCLUSIONES
Los SPSC pueden producir complicaciones graves, in-

cluyendo el desarrollo de tumores hepéticos con riesgo de
malignizacidn, tanto de forma precoz como tardia; y epi-
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sodios de coma encefalopdtico y/o retraso intelectual se-
cundario a encefalopatia crénica. El tratamiento precoz es
crucial para evitar estas complicaciones y la necesidad de
trasplante hepdtico. La radiologfa intervencionista juega un
papel fundamental en la estrategia y el tratamiento a seguir
en estos pacientes.
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