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Invitamos a los lectores de Acta a que envien casos con interés clinico o diagndstico para su publicacion en esta

seccion, de la cual el Dr R Mazure es el Editor.

Encefalopatia hepatica e higado nodular

en un adolescente
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NG, varén, 17 afos, consulta por hepatomegalia y
gamma glutaniltranspeptidasa elevada. Antecedentes
personales: retraso madurativo y del aprendizaje, y ci-
rugfa de columna por escoliosis a los 12 afios. La eco-
graffa abdominal informa via biliar normal, probable
dilatacién portal y presencia de nédulos hepéticos. Es-
tos ultimos se confirman mediante tomografia com-
putada y resonancia magnética nuclear (RMN). Con
ambas técnicas los nédulos hepéticos presentan realce
arterial. Las serologfas para virus de las hepatitis B y C
y auto-anticuerpos son negativos; el metabolismo ti-
roideo, del hierro y del cobre son normales asi como
la alfafetoproteina. El tiempo de protrombina es 59%
y la amoniemia de 196 mcg/dl, (valor normal x 4). La
angioresonancia abdominal (figura 1) describe una es-
tructura vascular intrahepdtica entre la rama izquierda
portal y la vena cava inferior (VCI). La espectroscopfa
de cerebro por RMN revela disminucién del mioino-
sitol y elevacién de la glutamina, cambios compatibles
con encefalopatia hepdtica.

El cateterismo hepdtico por via transyugular mues-
tra venas suprahepdticas normales, con “baile venoso”
(vaivén del medio de contraste con escasa progresién),
ausencia de ramas intrahepdticas de la porta y gradien-
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te de presién porto-suprahepdtico normal. Se efectia
inyeccién en arteria mesentérica superior observin-
dose en la fase de retorno venoso (portografia de retor-
no): (a) vena mesentérica y tronco portal normales, (b)
a nivel intrahepdtico la rama izquierda portal conecta
con una estructura vascular intrahepdtica, que deriva
el flujo portal hacia VCl y (c) ausencia de ramas por-
tales intrahepdticas (figura 2). En el mismo estudio he-
modindmico, desde la VCI retrohepdtica se cateteriza
un vaso de 24 mm de didmetro con sentido circulato-
rio hacia la cava, de alto débito (figura 3). La biopsia
hepética transyugular muestra leve dilatacién sinusoi-
dal y leve fibrosis perisinusoidal.
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Los shunts portosistémi-
cos (SPS) son conexiones
vasculares anémalas entre
el sistema venoso portal y
la circulacién venosa sisté-
mica. Existen tres tipos de
SPS: los generados por pa-
tologfa adquirida, por
ejemplo cirrosis hepdtica,
Budd-Chiari o trombosis
portal, los terapéuticos

dUCis WeENOELE

| cateter arterial

(a. mesentérica)

FHTE

M TR ks i Pt Doy, Embileln gy, b Jidy 5 daalemp,
- 10k weil., Wilams L Beenh, Losdan, 1656 p 183,

(quirtrgicos y TIPS) y los )
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quiridos en general son ex-

presién de hipertensién portal severa, los terapéuticos es-
tdn destinados a disminuir la presién portal y los congéni-
tos cursan sin hipertensién portal.

Los SPS congénitos suelen presentar encefalopatia hipe-
ramoniémica similar a la de la cirrosis; * poseen anomalias
vasculares hepdticas y esplécnicas que pueden atribuirse
erréneamente a hipertension portal y pueden ademds aso-
ciarse con nédulos hepdticos,* entrafiando el riesgo de ser
confundidos con cirrosis o tumores hepéticos.

La trascendencia clinica de los SPS congénitos es pro-
porcional al quantum de flujo portal derivado a la circu-
lacién sistémica sin pasaje hepdtico y varfa desde el hallaz-
go incidental de la anomalfa venosa hasta cuadros invali-
dantes de encefalopatia.'

Los SPS congénitos son infrecuentes habiéndose repor-
tado menos de 100 casos. Pueden ser extra o intrahepdti-
cos. Los SPS extrahepiticos, descriptos en 1793, conoci-
dos como “malformacién de Abernethy”, comprenden el
SPS portocava latero-lateral y los término-laterales de ve-
na mesentérica o esplénica con VCI, venas ilfacas o auri-
cula derecha.*> Los intrahepdticos comprenden la comu-
nicacién anémala porta derecha-VCI, los shunts segmen-
tarios porto-suprahepiéticos y el SPS porta izquierda-VCI,
via ductus venoso (conducto de Arancio) permeable.*

El presente caso evidencia una conexién de alto débito
entre la rama portal izquierda y la vena cava inferior, en
un adolescente con encefalopatia sin hepatopatia ni hi-
pertensién portal, evidencias que convergen en el diag-
néstico SPS intrahepdtico congénito. La topografia docu-
mentada coincide con la persistencia del ductus venoso.
(figuras 4 y 5)

La causa de persistencia del ductus venoso durante la
vida postnatal serfa la falta de desarrollo -agenesia o hipo-
plasia- de la arborizacién portal intrahepdtica. El alto dé-
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bito espldcnico que en lugar de distribuirse en los sinusoi-
des hepiticos, es derivado en su totalidad al ductus veno-
so impide el cierre postnatal de éste. Una segunda conse-
cuencia de la falta de desarrollo de las ramas portales es
que la irrigacién hepdtica se torna exclusivamente depen-
diente de la arteria hepética, lo que se ha asociado a cam-
bios hiperpldsicos hepdticos (hiperplasia nodular focal e
hiperplasia nodular regenerativa). En 40% de los SPS
congénitos se detectan nédulos hepdticos.* La falta de ar-
borizacién portal intrahepdtica pudo ser demostrada por
angioresonancia y portografia (figuras 1 y 2). El “baile ve-
noso” de las venas suprahepdticas traduce la escasez de
flujo intrahepdtico (por ausencia de su componente por-
tal), lo que contrasta con el elevado débito esplicnico que
circula por el ductus venoso.

La deteccién de encefalopatia hiperamoniémica sin he-
patopatia, hipertensién portal o alteraciones enzimdticas
del metabolismo del amonio, deberia inducir la sospecha
de SPS congénito.
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