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RESUMEN: La ausencia congénita de vena porta (ACVP) esunarara
malformacion, a menudo asociada con otras malformaciones cardia-
cas, gastrointestinales'y genitourinarias®- 2. En presenciade cirrosis he-
pética con hipertension portal, estamalformacion eslaequivalenciade
una derivacion porto-sistémica espontanes; en consecuencia, no se pro-
duce ninguna circulacion venosa colateral.

En este tipo de pacientes, lainterrupcion total de lacirculacion dere-
torno mesentérica durante el trasplante hepético conllevaa un edema
impresionante del intestino y del mesenterio con gran riesgo de evo-
lucion fatal del injerto.

Los autores presentan el primer caso de trasplante hepatico en unani-
fia con agenesia de vena porta, en laque laconservacion del flujo por-
tal durante el trasplante ha evitado dicha complicacion, asi como una
revision delaliteratura en relacion con este problema.

PaLABRrAS CLAVE: Atresiade viasbiliares (AVBE); Trasplante hepé
tico; Ausencia congénita de vena porta (ACVP).

CONGENITAL ABSENCE OF PORTAL VEIN IN A GIRLD WITH BILIARY
ATRESIS. LIVER TRANSPLANT

ABSTRACT: The congenital absence of the portal veinisarare mal-
formation, which has been generally discovered in association with
another anomalies like a cardiac, gastrointestinal or genitourinary de-
fectst2,

With portal hypertension and hepatic cirrhosis, thisanomaly issimilar
to spontaneous porto-systemic derivation, and for that not collateral
venous drainage is present.

In these patients, total interruption of mesentaric venous drainage du-
ring procurement of liver transplant produce a very important bowel
and mesenteric edema, wich can promote an injert fatal evolution.
The authors present the first paediatric liver transplant, in a patient with
portal venous agenesia, with de piggy-back technique was done and
this complication was obviated, and areview of the literature about this
issueisdone.

Key Worps: Biliary atresia; Liver transplant; Congenital absence of
portal vein.
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CASO CLIiNICO

Nifia de 13 meses de edad, producto de parto a término,
con peso de recién nacido de 3.200 g, que es admitidaen nues-
tro hospital, trasladada alos 6 meses de vida desde otro cen-
tro hospitalario, con diagndstico de atresia de vias hiliares ex-
trahepédticas (AVBE), que debutd con ictericia neonatal, aco-
liaprogresivay coluria. Lagammagrafiahepdticaalos2,5y
3 meses de vida no demostré eliminacion del isétopo en el
tubo digestivo, por lo que fue sometida alaparotomia explo-
radora que confirmé el diagndstico de AVBE, siendo enton-
ces trasladada a nuestro hospital en el postoperatorio inme-
diato de dichaintervencion.

A laexploracion fisica se aprecia distension abdominal,
ictericia cuténeo-mucosa, retraso pondero-estatural con pe-
s0de4.000 gy tdlade 57,5 cm (percentil inferior a 5%), so-
plo sistdlico en borde esternal izquierdo, hepatomegalia de
consistenciadurade 7 cm por debajo del reborde costal, es-
plenomegaliade 4 cm y circulacion colateral en flancos.

Andliticamente presenta como datos més destacados: ane-
mia, tiempos de coagulacion alargados, hiperbilirrubinemia
de predominio directo, elevacion de transaminasasy de gam-
magl utamiltranspeptidasa, siendo €l resto de pardmetros bio-
quimicos normales. Grupo sanguineo 0(+).

En nuestro centro se practicaron las siguientes explora-
ciones complementarias. Ecografia, TAC, ecocardiografia,
CUMS, DM SA. Estas técnicas permitieron detectar las si-
guientes anomalias: cardiopatia congénita con CIA y CIV,
ureterohidronefrosis derechayy rifion izquierdo ectdpico en
situacion pélvica (Fig. 1).

A los 13 meses de edad |a paciente se deteriora progresi-
vamente con ascitis e insuficiencia hepética que se descom-
pensd; laindicacion de trasplante hepético eraindiscutible,
por lo que se practicaron estudios de histocompatibilidad, eco-
grafiaabdominal que aprecia un bazo de 8 cmy unavena por-
tade 0,3-0,4 milimetros. Debido al pequefio calibre delave-
na porta se practica una angioportografia preoperatoria que
descubre una ausencia congénita de vena porta (ACVP), sin
circulacion colateral y un retorno venoso espleno-mesenteéri-
co que drena directamente en vena cava subhepética (Fig. 2).
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Figura 1. Seccidn transversal de TAC donde se aprecialiquido asciti-
co libre en cavidad abdominal, y rifién ectépico izquierdo en posi-
cion prevertebral con duplicidad y megauréter derecho.

Donante. Mujer de 30 afios, de grupo 0(+), con citome-
galovirus (-) y virus Epstein-Barr (-), que fallece por acci-
dente cerebrovascular, habiéndose establ ecido su muerte ce-
rebral alas 7 horas del mismo, manteniéndose hemodina-
micamente estable, con parametros bioquimicos dentro dela
normalidad. Se utilizaron los segmentos hepéticos 1 y 111, la
vena porta, la vena suprahepética izquierda, asi como con-
ducto colédoco y arteria hepética.

Receptor. Laparotomia mediante incisién subcostal bi-
lateral, encontrando abundante liquido ascitico, hepatome-
gdiacon higado de aspecto nodular, con tinte verdinico y ad-
herido a estructuras vecinas, esplenomegalia con bazo hasta
fosailiacaizquierda, no detectando circulacion abdominal
colateral. Después deliberar el pediculo hepético se observa
ausenciade vena porta, apareciendo en su lugar un cordon fi-
broso (probable vena porta prenatal), encontrando una vena
en forma de «S», que desde el borde superior del pancreas
desemboca directamente en vena cavainferior subhepéticaa
distancia equidistante entre higado y venas renales. Se efec-
tud procedimiento de «piggy-back» de diseccion retrohepé:
tica, conservando lavena cavainferior del receptor, ligando
la arteria hepética, la vena vitelinaen «S» y clampando las
colateralesalavenainferior, 1o que permitid extraer el higa-
do.

Trasplante. Se colocael injerto hepdtico reducido (seg-
mentos |1 y I11), efectuando anastomosis de vena suprahepé
tica conservada directamente con vena cavainferior, en for-
ma de triangulo. Después anastomosis término-terminal en-
tre vena porta del donante y vena vitelina del receptor, pro-
cediendo areperfusion del injerto. Debido ala desproporcion
de calibre entre las arterias hepdticas del donantey del re-
ceptor hubo necesidad de practicar elongacion con injerto
vascular. Laarteriailiacadel donante fue bajadaen posicion
retrogastrica hastala aortainfrarrenal del receptor, donde se
hizo una anastomosis término-terminal. Durante los 75 mi-
nutos que durd la anastomosis vascular no se aprecid ede-
ma del mesenterio ni del intestino delgado. Tras larecons-
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Figura 2. Arterioportografia apreciandose en fase venosa €l retorno
venoso de la vena esplénica directamente en lavena cavainferior.

Figura 3. Seccion transversal de TAC apreciandose megauréter dere-
choy liquido ascitico libre en cavidad abdominal, no apreciandose ri-
fién izquierdo.

truccion vascular se procedio alareparacion de laviabiliar
extrahepética, que sellevo a cabo mediante coledocoyeyu-
nostomia con asaintestinal en «Y » de Roux, sin tutor inter-
no, siendo posible posteriormente el cierre primario delapa-
red abdominal con unatension moderada, debido a tamario
del injerto.

Durante €l curso postoperatorio se reinterviene al 6° dia
por unafistulabiliar complicada con sepsis por Pseudomonas.
En labiopsia hepética practicada no se detect6 ninguna ate-
racion histoldgica. Sellevaron acabo controles diarios de flu-
jo arterial y venoso por medio de Eco-Doppler durante diez
dias. La paciente presentd atelectasia pulmonar con derrame
pleural derecho, que precisd drengje pleurd. El tratamiento
inmunosupresor aplicado fue inmurén, corticoides y ciclos-
porina.

DISCUSION

El complicado desarrollo embriol 6gico de la vena por-
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ta, a partir del plexo venoso vitelino, que proporciona dre-
naje venoso al intestino primitivo, se produce por persisten-
cia selectiva e involucion especifica de determinadas por-
ciones de ambas venas vitelinas®®), antes de su entrada.en €
septum trasversum, lo que podria explicar su vulnerabilidad
embriolGgica, y |as variantes de desarrollo obtenidas como
vena porta preduodenal, vena porta prebiliar, duplicidad de
vena porta o ausencia congénita de vena porta®.

Hasta 1994 solamente 12 casos de ACV P habian sido pu-
blicados en laliteratura®, cuatro de ellos en nifios, sobre
todo en el primer afio de vida, la mayoria en nifias. De los
cuatro referenciados, uno en nifio de 14 afios con hepato-
blastoma, y los otros tres en pacientes con AVBE, como €l
caso aqui expuesto, y sdlo uno en lactante de 14 meses que
fallecid®, observando que el descubrimiento de ACVP seen-
cuentra en esta edad firmemente unido a la necesidad de un
trasplante hepético. En todos estos casos |a eval uacion preo-
peratoria de la anatomia vascular hepética (arterioportogra-
fia) ha puesto de manifiesto las alteraciones del drenaje ve-
noso porto-sistémico (Fig. 2).

Esimportante sefialar que estos pacientes presentan otras
anomal ias asociadas siendo més frecuentes las anomalias gas-
trointestinales como AVBE, y |as cardiacas como dextrocar-
dia, comunicacion interauricular y/o interventricular. En es-
te caso ademés se han encontrado anomal fas génito-urinarias
con carécter bilateral (ureterohidronefrosis derechay rifién
ectopico izquierdo) (Figs. 2y 3).

Se ha especulado que las anomalias cardiacas tan fre-
cuentes en estos casos serian compensatorias del shunt por-
to-sistémico creado por laACVPy que evitarialas altera-
ciones clinicas que éste provocaria®, entre las que se des-
cribe: hemorragia gastrointestinal, encefal opatia, hipera-
monemiay alteraciones de lafloraintestinal®. No obstan-
te, estos nifios con AVBE ya presentan alteraciones secun-
darias alainsuficiencia hepética que provocalacirrosis bi-
liar hepética, con hepatoesplenomegaliay ascitis, a pesar de
no presentar vascularizacion portal hepética. Al igual que
en los casos publicados en nifios, en este paciente no han
existido manifestaciones hemorragicas gastrointestinal esi®
4, pero si manifestaciones de deterioro hepdtico progresivo,
como ya hemos sefialado, debido a AVBE sin tratamiento
derivativo.

El diagndstico ha estado en relacion con lanecesidad del
estudio de la anatomiavascular hepética para efectuar un tras-
plante hepatico con éxito, y no por las manifestaciones cli-
nicas que pueda provocar la ACVP. La arterioportografia
en su fase de replecion venosa nos confirmo e anormal re-
torno venoso esplacnico apreciandose como €l retorno ve-
noso esplénico alcanzaba la vena cavainferior subhepética
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(Fig. 2). En muchos casos también la ecografia o la Eco-
Doppler permite establecer € diagndstico®. El TAC nos per-
mitid definir algunas anomalias asociadas.

En laliteratura se ha descrito un trasplante hepético en
paciente de 10 afios® y otro de reducido tamafio en pacien-
tecon ACVP, alaedad de 14 meses, que fallecid®, habien-
do reflejado que observaron un severo edema mesentérico in-
traoperatorio por lo que precisaron de un silo para el cierre
de la pared abdominal. Esta complicacion no ha sido apre-
ciada en nuestro caso, permitiendo un cierre primario de la
pared abdominal con moderada tension, debido a tamafio del
injerto; quizés esto puede deberse a que este caso se encua-
dre dentro del tipo || de anomalias porto-sistémicas que es-
tos autores proponen.

Este caso constituye €l primer caso comunicado de tras-
plante hepético de reducido tamafio en nifiacon AVBE y
ACVP, utilizando técnica de piggy-back con clampaje total
de vena cavainferior del receptor. A pesar de un curso pos-
toperatorio dificil, su evolucion hasido favorable. La paciente
fue dada de altay sigue sus controles periodicos debido alas
anomalias asociadas que presenta. Su curva pondero-estatu-
ral estd en ascenso y asintomatica.
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