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Shunt portosistémico, una causa poco frecuente de
hepatitis colestasica en neonatologia. A propdsito de
un caso
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RESUMEN

El shunt portosistémico congénito es una anomalia vascular venosa que comunica circulacion portal y
sistémica, porla que se deriva el flujo sanguineo, salteando el paso hepatico. Es una entidad poco frecuente,
cuya incidencia varia entre 1/30000 y 1/50 000 recién nacidos. Puede cursar de forma asintomatica o
presentarse con complicaciones en la edad pediatrica o, menos frecuente, en la edad neonatal.

Ante el diagndstico, se debera definirla necesidad de intervencién quirdrgica o intravascular para el cierre.
Esta decision depende de las caracteristicas anatomicas de la malformacion, de las manifestaciones
clinicas y complicaciones presentes.

Se presenta el caso de un paciente de un mes de vida derivado a nuestro centro para estudio de
hepatitis colestasica neonatal, con diagnéstico de shunt portosistémico extrahepatico. Se realizo cierre
intravascular de la lesion con mejoria significativa posterior.
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INTRODUCCION

El shunt portosistémico congénito (SP) es una
malformacion vascular que comunica circulacion
portal y sistémica, salteando el paso hepatico.
Es una entidad que puede cursar de forma
asintomatica o manifestarse clinicamente por
complicaciones asociadas. En algunos casos
puede requerir cierre quirurgico o intravascular.

A continuacién, se presenta un paciente
de 30 dias de vida, que cursa con hepatitis
colestasica grave desde el nacimiento. Se
estudian posibles diagndsticos diferenciales,
siendo la etiologia responsable un SP
extrahepatico. Es una entidad de baja incidencia,
cuya presentacion clinica grave en edad neonatal
es poco frecuente.

CASO CLINICO

Recién nacido de término (39 semanas),
con bajo peso para edad gestacional
(2460 gramos, percentil 2), sin otros antecedentes
perinatoldégicos de relevancia. Nacié en San Luis,
Argentina, donde se iniciaron los estudios por
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ictericia, coluria y acolia desde el nacimiento.

Se constatoé en laboratorio hepatitis colestasica,

anemia, plaquetopenia y coagulograma alterado

(Tabla 1).

Como primer abordaje se realizaron:

» Serologias: negativas para adenovirus,
citomegalovirus, virus Coxsackie B1 y B6,
herpes 1y 2, parvovirus, HIV, hepatitis By C,
toxoplasmosis, rubéola, Chagas y varicela.

» Ecografia con Doppler abdominal:
hepatoesplenomegalia, sin otros hallazgos.
En su lugar de origen recibié luminoterapia

y fenobarbital para tratamiento de la

hiperbilirrubinemia, y acido ursodesoxicélico por

la colestasis. Por escasa respuesta y no arribar

a un diagnéstico, se decidio la derivacion a un

centro de mayor complejidad.

Al momento de la derivacién, el paciente
tenia 31 dias de vida. Se constaté mal progreso
ponderal, ictericia generalizada, coluria, acolia
persistente y ligera tendencia a la irritabilidad.
A la auscultacién cardiaca, se evidencio soplo
holosistdlico a predominio en mesocardio. Al

TaBLA 1. Valores de laboratorio del paciente. Las dos primeras columnas corresponden a valores referidos
del hospital de origen en San Luis; las restantes cuatro, a andlisis realizados en nuestra institucion

Nacimiento 14 dias 31 dias devida 43 dias 73 dias 193 dias
de vida (ingreso a de vida de vida de vida
nuestra (dia del (30 dias (5 meses
institucion) procedimiento) luego del luego del
procedimiento) procedimiento)
Hematocrito (%) 29 28 31 29 89
Hemoglobina (g/dL) 9,5 10 10,8 9,8 12,7
Gloébulos blancos (cel/mm?) 15000 27300 5500 8500 10800
Plaquetas (cel/mm?) 44000 72000 130000 124000 386000
GGT (UI/L) 16 51 75 84 52 92
Bilirrubina total (mg/dL) 8,3 42 29 23 15 0,5
Bilirrubina directa (mg/dL) 29 22 15 12 8 0,2
Fosfatasa alcalina (UI/L) 460 345 174 288 556 338
GOT (UI/L) 345 1020 446 249 301 242
GPT (UIL) 99 471 215 109 21 256
Tiempo de protrombina (%) 146 46 119
KPTT (segundos) 95 36 30
Acidos biliares en sangre (umol/L) 94 74
Amonio (mcg/dL) 191 178 119 104
Alfafetoproteina (ng/ml) 67 255 80 000 137
Galactosemia (pesquisa neonatal) Normal
Ferritina (ng/ml) >15 000
Albumina (g/dL) 1,9 2,54 3,13 3,79
Proteinemia (g/dL) 815 3,24 4,76 5,62
Gammaglobulina (g/dL) 0,23

GGT: gamma-glutamiltransferasa; GOT: aspartato-aminotransferasa; GPT: alanina-aminotransferasa; KPTT: tiempo de

tromboplastina parcial activada con caolin.



momento del ingreso, persistia la hepatitis
colestasica con hiperamoniemia, aumento de
ferritina, alfafetoproteina y acidos biliares en
sangre, anemia y plaquetopenia (Tabla 1).

Se repitio la pesquisa neonatal con
6 determinaciones normales. Se evaluaron
posibles causas de hepatitis colestasica:
infecciosas, metabdlicas, toxicoldégicas
y anatémicas. Se obtuvieron los siguientes
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hallazgos de estudios complementarios:

Ecocardiograma Doppler color: comunicacion
interauricular tipo ostium secundum,
comunicacion interventricular, ambos
ventriculos dilatados, con contractilidad
conservada.

Ecografia abdominal con Doppler color: SP
extrahepatico (Figura 1 A): vaso venoso
que comunica vena porta principal con vena

Ficura 1 A. Ecografia Doppler que muestra comunicaciéon anémala entre el sistema venoso portal y
sistémico (flecha). 1 B y C. Tomografia computarizada, corte transversal (B) y coronal (C) que muestra la

malformacion (flecha)

cava inferior. Arteria hepatica dilatada. Vena
porta y ramas de pequefio tamafo. No se
observaron alteraciones en la via biliar.

* Angiotomografia de abdomen (Figuras 1B
y C): conducto tortuoso (6,9 mm) que se
originaba cefalico a la confluencia de las

venas esplénica y mesentérica superior, y
drenaba en vena cava inferior. Tronco de
vena porta y sus ramas permeables. Arteria
hepatica aumentada de calibre (2,6 mm).

Frente al diagndstico de SP, con repercusion

clinica y de laboratorio, se procedio al cierre de

Ficura 2. Angiografia digital que muestra el shunt con la flecha: previo (A) y luego (B) de la colocacion del
plug intravascular. Se observa pasaje de flujo sanguineo a través de la comunicacion vascular luego de la

colocacion del dispositivo (B)




la malformacién por angiografia digital. En la
portografia se constatdé permeabilidad portal, se
cateterizé el shunty se embolizé con colocacion
de un plug de 4 mm, conservando flujo sanguineo
a través de este (Figura 2). Se decidi6 realizar un
cierre parcial del defecto debido a la magnitud de
la lesion, con intencidn de completar el cierre en
un segundo tiempo. De esta forma, se minimizé el
riesgo de aparicion de complicaciones asociadas
a la hipertension portal derivada de la hipoplasia
del sistema. Luego del procedimiento, el soporte
nutricional se inicié con nutricion parenteral
total y progresion paulatina de la via enteral,
con el objetivo de preservar el flujo sanguineo
mesentérico. No se observaron complicaciones
secundarias a hipertension portal.

En el seguimiento posterior, se observé
mejoria en la clinica y en laboratorio, con
disminucion en los niveles de bilirrubina sérica
(Figura 3). En la Tabla 1 se muestran los
resultados de los analisis de sangre a los 30 dias
y 5 meses luego del procedimiento. Se destaca
la persistencia de hepatitis, con elevacion de
transaminasas, gamma-glutamiltransferasa
(GGT), fosfatasa alcalina y amonio, y
normalizacion de la bilirrubina sérica, hematocrito
y recuento de plaquetas.

A los 85 dias de vida (42 dias luego de la
intervencion), se constaté por ecografia Doppler
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hepatica p/lug normoposicionado en SP, sin
flujo sanguineo en su interior, venas portas
permeables. A los 3 meses y medio, el paciente
se encontrd en condiciones de regresar a su lugar
de origen.

En el seguimiento posterior, presentd mejoria
en el progreso pondoestatural. Contintda en
seguimiento por Neurologia y Otorrinolaringologia
por presentar otoemisiones acusticas
y potenciales evocados auditivos de tronco
automatizados alterados.

DISCUSION

En el desarrollo hepatico fetal, existen
numerosas conexiones vasculares intra- y
extrahepaticas entre el sistema portal y sistémico,
que posteriormente involucionan.

El SP congénito es una malformacion vascular
infrecuente que consiste en la persistencia de
comunicaciones anémalas entre el sistema
venoso portal y el sistémico.' Pueden consistir
€n uno 0 Mas vasos, intra- o extrahepaticos, que
derivan parcial o totalmente el flujo sanguineo
portal a la circulacién sistémica (salteando
el paso hepatico) y se asocian a diversas
complicaciones.?

Se estima una incidencia de 1:30 000/50 000
recién nacidos."%4 El diagndstico puede ser
prenatal o posnatal en el contexto de un paciente

Ficura 3. Grafico que muestra valores séricos de bilirrubina total (en azul) y directa (en rojo). Se observa
un descenso significativo desde el cierre de la malformacion (10 de octubre)

Bilirrubina total y directa por fecha
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en estudio por elevacién de galactosemia en el
cribado neonatal, por hepatitis colestasica, retraso
en el crecimiento o por otras complicaciones
asociadas. En ocasiones, puede ser un hallazgo
incidental. Habitualmente, suele detectarse
en edad pediatrica o adulta, mientras que
su diagnédstico secundario a complicaciones
presentes en etapa neonatal (como aquellas
presentes en el caso clinico descrito) es mas
infrecuente.

Ante este diagndstico, se debe realizar una
busqueda completa de otras malformaciones:
alteraciones vasculares, renales, viscerales,
esqueléticas y cardiacas.?® Las mas frecuentemente
descritas son comunicacion interauricular o
interventricular, ductus persistente, foramen oval
permeable, coartacion aodrtica, tetralogia de Fallot
y valvulopatias.® Estas asociaciones sugieren una
lesién prenatal en el desarrollo vascular cardiaco y
abdominal, o presencia de cambios adaptativos en
el corazon en respuesta al efecto hiperdinamico del
SP. En el caso clinico, se describe como hallazgo
comunicacion interauricular e interventricular.

También se ha asociado a sindromes
genéticos (por ejemplo: trisomia 21).3

Dentro de las complicaciones relacionadas
al SP, se mencionan colestasis neonatal,
insuficiencia hepatica, poliesplenia con citopenias,
tumores hepaticos, sindrome hepatopulmonar y
encefalopatia hepatica.

El diagndstico se realiza a través de estudios
imagenoldgicos, siendo la ecografia Doppler
hepatica de primera linea. Dentro de los hallazgos
ecograficos posibles, Ponziani y cols.,® describen
como signos compatibles con la presencia de SP:
1) lesiones solidas focales hepaticas; 2) vasos
andomalos tortuosos que comunican el sistema
portal y sistémico; 3) hipoplasia de vasculatura
portal; 4) dilatacion compensatoria de arteria
hepatica.

Para obtener mayor informacién sobre la
anatomia de la lesion y el grado del desarrollo
portal, se recomienda realizar una tomografia
computada con contraste intravenoso.? Se puede
solicitar en su lugar una resonancia nuclear
magnética, pero suele brindar menos informacion.
La angiografia digital es util para valorar la
presencia de comunicaciones no detectables por
otros métodos. A través de ella, se puede realizar
la prueba de oclusion del shunt con balén para
realizar la medicidn de presion portal (que refleja
el grado de hipoplasia) y evaluar la tolerancia
ante un eventual cierre total de la malformacion.'?2
El valor de la presién en el sistema portal no
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deberia superar los 18-25 mmHg."

La necesidad de tratamiento se basa en
dos caracteristicas: la anatomia (dimensién y
localizacion) y la presion medida en la prueba
de oclusion. En aquellas malformaciones de
menor calibre, intrahepaticas y no asociadas a
complicaciones, se puede adoptar una conducta
expectante, ya que pueden involucionar
espontaneamente dentro de los 2 primeros
afios de vida.? Los shunts de mayor tamafio,
extrahepaticos, asociados a complicaciones
o los que no han tenido un cierre espontaneo
pueden requerir una intervencion percutanea o
quirurgica para el cierre. En estas situaciones,
se sugiere realizar la prueba de oclusion y, en
caso de obtener presiones elevadas, realizar el
cierre en dos tiempos para disminuir el riesgo de
desarrollar hipertensién portal aguda luego del
procedimiento.

En cuanto a la evolucion a mediano y
largo plazo, la plasticidad del sistema portal
intrahepatico permite la revascularizacién del
higado luego del cierre del shunt, incluso cuando
no se detectan estructuras portales en estudios
de imagenes previos. Esto deja poco o ningun
lugar para el trasplante de higado en el manejo
de estos nifios.

CONCLUSION

El SP es una malformacion poco frecuente,
puede diagnosticarse como hallazgo en pacientes
asintomaticos o asociado a complicaciones. El
paciente del caso clinico, en la etapa neonatal,
presenté multiples manifestaciones asociadas
al diagnéstico: hepatitis colestasica, ictericia,
citopenias, coagulopatia y falla en el progreso
pondoestatural. La presentacion temprana es
muy inusual, por lo que la sospecha diagnédstica
es esencial para dirigir la busqueda ecografica
(ya que su hallazgo puede ser dificil de evidenciar
por un operador poco experimentado) y arribar al
diagnodstico. B
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