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INTRODUCCION: La hipertensién portal es un sindrome clinico definido por un gradiente de
presiones mayor a 5mm Hg en el sistema porta que deriva en la formacion de colaterales porto-
sistémicas que tienen como consecuencia formacién de vrices a nivel esofagico e hiperesple-
nismo grave. En nifios las causas prehepaticas son las mas comunes. El tratamiento quirdrgico
puede requerir una derivacion venosa de la circulacion portal a la sistémica. Se describe un
caso de resolucion quirurgica.

CASO CLINICO: Paciente masculino de 8 afios de edad, sin antecedentes patoldgicos, que acudid
por presentar una masa a abdominal evidenciable por debajo del reborde costal. Los exdmenes
complementarios revelaron leucopenia y trombocitopenia. Durante la hospitalizacién presenté un
cuadro de hemorragia digestiva alta con repercusion hemodindmica con un control de hemoglobina
de 7g/dL. El tratamiento incluyd transfusion sanguinea y realizacion de un procedimiento endoscéd-
pico se evidencid la presencia de varices esofagicas grado IV las cuales fueron ligadas. La ecografia
doppler y la angioresonancia confirmaron la cavernomatosis portal, trombosis extensa de la vena
esplénica distaly ascitis. Se sometié al paciente a una derivacion selectiva esplenorrenal distal segtin
latécnica quirrgica de Warren con anastomosis término-lateral de la vena esplénica a la vena renal,
sutura continua reabsorbible y técnicas microquirdrgicas de cirugia vascular con magnificacion.

EVOLUCION: El paciente evoluciond favorablemente, siete dias después del procedimiento los
valores de hemoglobina, plaquetas y leucocitos se encontraron dentro de rangos de referencia.
Eltamano del bazo disminuy6 aproximadamente un 50% luego de la intervencién. Los contro-
les posteriores evidenciaron mejoria clinica sin recurrencia de los signos de hipertension portal.

CONCLUSION: La derivacion esplenorrenal distal selectiva es segura y eficaz para controlar el
hiperesplenismo y disminuir el riesgo de sangrado digestivo en pacientes con cavernomatosis
portal.

*DESCRIPTORES DeCS: HIPERTENSION PORTAL, HEMORRAGIA GASTROINTESTINAL, DERIVA-
CION ESPLENORRENAL QUIRURGICA, HIPERESPLENISMO.

Case Report: Distal Spleno-Renal Shunt as Treatment of Prehepatic Portal Hipertension.

BACKGROUND: Portal hypertension is a clinical syndrome defined by a pressure gradient over 5 Hg
mmi in the portal vascular system that determines the formation of collateral portosystemic vessels
which have as a consequence developing of esophageal varices and severe hypersplenism. The
pre-hepatic causes are most frequent in children. Surgical treatment could include a venous shunt
from portal to systemic circulation.

CASE REPORT: Male patient about 8-years old with no pathological history who attended referring
an abdominal mass which was felt near to lower costal edge. Complementary examinations revea-
led leukopenia and thrombocytopenia. During hospitalization the patient suffered a gastrointesti-
nal hemorrhage with hemodynamic instability and an hemoglobin level under 7 g/dL. The treat-
ment included blood transfusion and an upper digestive endoscopy that was useful to diagnose
the portal hypertension because of esophageal varices findings. Doppler ultrasound and magnetic
resonance angiography confirmed the diagnosis of portal cavernomatosis, distal thrombosis and
ascites. The patient underwent surgery to proceed with the distal splenorenal shunt according to
Warren’s surgical technique with terminal-lateral anastomosis of splenic and renal veins using ab-
sorbable continue stitch and microsurgical magnification techniques of vascular surgery.

EVOLUTION: The patient had a positive development after the treatment, seven days after the
procedure the hemoglobin, platelet and leukocyte counts went back to normal. Hypersplenism
was reduced around 50% of its previous volume after the surgery. Late controls evidenced clinical
improvement and no recurrence of portal hypertension signs.

CONCLUSION: Distal Splenorenal Shunt is safe and effective to control hypersplenism and reduce
risk of gastrointestinal hemorrhage due to portal cavernomatosis.

KEYWORDS: PORTAL HYPERTENSION, GASTROINTESTINAL HEMORRHAGE, SPLENORENAL SHUNT,
HYPERSPLENISM.
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La hipertension portal (HTP) es el sindrome clinico caracterizado
por el aumento de los valores de presion en el sistema de drenaje
venoso portal del aparato digestivo.

El sistema porta por definicién es aquel que comienza y termina en
capilares. La vena porta se forma por la confluencia de la vena me-
sentérica superior, con sangre del intestino delgado y pancreas; la
esplénica y, en la mayoria de los casos la vena mesentérica inferior
y venas gastricas (coronaria, gastroepiploica y vasos cortos); de este
modo, los capilares que le dan origen provienen de todo el territorio
visceral abdominal y una vez transcurrido el trayecto por los sinusoi-
des el drenaje venoso se efectlia a través de las venas suprahepéticas
hacia la vena cava inferior y posteriormente de retorno al corazén [1].

Fisiopatolégicamente se produce debido al aumento del flujo san-
guineo, y de la resistencia al mismo en el territorio portal o la com-
binacion de ellos que provoca una presién por encima de 10 a 12
milimetros de mercurio, este incremento de presién sera transmi-
tido inmediatamente en sentido retrégrado, produciendo las dos
consecuencias clinicas mas importantes de la hipertensién portal:
el desarrollo de circulacion colateral (varices) y la trasudacion de
liquido hacia la cavidad peritoneal (ascitis) [2].

No es la hipertensién en si, sino sus consecuencias fisiopatoldgicas
las que representan un peligro para la vida. El efecto neto de un flujo
esplacnico aumentado o de un aumento de la resistencia es el de-
sarrollo de canales alternativos para la descompresion del circuito
portal. Ello incluye la formacion de conexiones diafragmaticas, pe-
riumbilicales, esplenorrenales, gonadales, perirrectales y gastroe-
sofagicas, denominadas circulacion colateral cuyo funcionamiento
tiene consecuencias clinicas desfavorables. [1, 2, 3].

Un gradiente venoso portal entre 5y 9 mm Hg corresponde a hiper-
tension portal preclinica, si excede 10 mm Hg es clinicamente signifi-
cativoy conlleva a la formacién de colaterales que secundariamente
pueden producir esplenomegalia, citopenias e hiperesplenismo se-
cundario [4 - 7]. En la poblacién infantil la obstruccion prehepética
al flujo venoso constituye aproximadamente el 50% de los casos de
HTP, un tercio de ellos son presentan malformaciones vasculares y
trombosis como la cavernomatosis portal [5]. El cuadro clinico debu-
ta con hemorragia digestiva alta por sangrado de varices esofagicas
asociada a una mortalidad que puede alcanzar 25% [6].

Por lo general, es una enfermedad que no se tiene en cuenta entre
los diagndsticos diferenciales en pediatria por lo que puede evolu-
cionar silenciosamente por afos e incluso pasar desapercibida. Por
ello, ante cuadros clinicos de sangrado digestivo alto o la presencia
de esplenomegalia en nifios se debe tener un alto indice de sospe-
cha de HTP para continuar con la valoraciones a través de pruebas
de imagenes como la ecografia Doppler y la Angio TC que resultan
muy Utiles para la valoracion de la anatomia vascular.

En cuanto al tratamiento existen algoritmos que contemplan la
profilaxis de hemorragia, el uso de drogas vasoactivas disminuye
la presion variceal que controla el sangrado en 83% de los pacien-
tes para disminuir la presion portal y con ello las complicaciones
fisiopatologicas de la misma. Se emplean medicamentos como los
betas bloqueadores y diuréticos, tratamientos endoscopicos como
la esclerosis y ligadura de varices esofagicas o tratamiento de gas-
tropatias portales y, técnicas quirlrgicas selectivas o no para deri-
var el flujo venoso portal tales como: portocavas, esplenorrenales,
intrahepaticas por intervencionismo percutaneo, mesentérico ca-
vas o mesentérico portales con injerto de vena yugular interna. El
trasplante hepatico en nifios con hipertension portal prehepatica es
excepcional pues la funcion del higado se conserva aceptablemente
sin llegar a la cirrosis [8, 9].
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Se trata de un paciente masculino de 8 afos de edad, procedente y
residente en Machala, sin antecedentes de cateterismo umbilical en
el periodo neonatal. Acude al servicio de Emergencia por presentar
una masa abdominal de tiempo de evolucién no referido. Al exam-
en fisico se encontré abdomen blando, doloroso a la palpacion y
esplenomegalia de 10 cm por debajo de reborde costal.

Los exdamenes complementarios evidenciaron leucopenia y trom-
bocitopenia, el paciente fue ingresado para descartar enfermedad
oncologica y durante el octavo dia de hospitalizacion presentd
hemorragia digestiva alta con repercusién hemodinédmica y re-
alizdndose un control de hemoglobina con resultado de 7g/dL, lo
cual motivo su ingreso a la Unidad de Cuidado Intensivo Pediatri-
co recibiendo transfusién sanguinea, reemplazo de volumen y fue
sometido a endoscopia digestiva alta que evidencid varices esofagi-
cas grado IV a nivel de tercio medio e inferior del esé6fago (Imagen
1), los vasos sangrantes fueron ligados con lo que se consigui6 la
estabilizacion del paciente.

La ecografia doppler y la angioresonancia confirmaron la caverno-
matosis e hipertension portal con ascitis (Imagen 2). Se evidencié
trombosis extensa de la vena esplénica. Se clasific6 como Child A
seglin su funcién hepatica.

El paciente fue intervenido quirirgicamente a través de unaincision
transversal abdominal, se secciond el ligamento gastro-colico y se
encontré un ovillo de gruesas colaterales portosistémicas peri-
pancredticas mesentéricas y retroperitoneales. La vena esplénica
estaba dilatada y tortuosa, con signos de trombosis a partir de la
desembocadura de la vena mesentérica inferior, fue separada hacia
el hilio esplénico hasta lograr una longitud suficiente para descend-
erla hacia la vena renal previa seccion y cierre del extremo portal.
La vena renal se liber6 desde el hilio del rifién hasta cerca de la des-
embocadura en la vena cava inferior sin ligadura de la adrenal y las
espermaticas.

Se realiz6 una derivacion esplenorrenal distal segun técnica de War-
ren, mediante anastomosis término lateral de la vena esplénicaala
vena renal, con sutura continua reabsorbible (Polydioxanona) 6/0
y técnicas microquirlrgicas de sutura vascular con magnificacién x
3.5. Se obtuvo una boca anastomética de aproximadamente 1 cm
de didmetro (Imagen 3). Se ligaron las venas coronaria estomaquica
izquierda y gastroepiploica derecha, se comprob6 buena hemosta-
sia y permeabilidad del cortocircuito venoso y se dejé drenaje en
el lecho del hilio esplénico. No existieron sangrados importantes
ni otras complicaciones intraoperatorias. Se administré heparina
100U/kg intravenosa en el momento de terminar la sutura vascular
y luego diario en infusién continua por 10 dias tras lo cual se pro-
cedi6 a reemplazar el tratamiento por ASA 5 mg/kg/dia via oral por
6 meses. La ascitisy la hemorragia respondieron bien al tratamiento
conoctreotide, propanolol, espirolonactonay la restriccién de sodio
se mantuvieron presentes hasta 10 dias después de la intervenciéon.
En los siete dias posteriores las cifras de hemoglobina, leucocitos y
plaquetas se normalizaron y el tamafio del bazo disminuyé un 50%.

Elseguimiento consisti6 de estudios hematoldgicos, funcién hepati-
cay ultrasonido Doppler para buscar laimagen del lago venoso y su
flujo pasados uno y seis meses (Imagen 4). Los bloqueadores beta
fueron disminuidos progresivamente y se mantienen a 1 mg/Kg/dia
actualmente. Las variables clinicas e imagenologicas se mantienen
dentro de limites normales luego de 6 meses de seguimiento.
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Imagen 1. Endoscopia digestiva alta. Presencia de varices esofagicas.
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Imagen 2. Angioresonancia Portal. Cavernomatosis portal.
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Imagen 3. Derivacioén Esplenorrenal.

VENA ESPLENICA

La presion portal es segtin lo establecido por la ley de Ohm, el resul-
tado del flujo sanguineo esplacnico multiplicado por la resistencia
al mismo (Presion = Flujo X Resistencia), de manera tal que la hiper-
tensién portal (HTP) es el reflejo del aumento de cualquiera de los
dos factores. Pequefnos cambios en el didmetro de los vasos pueden
resultar en grandes cambios en la resistencia; cuando la resistencia
es baja los cambios del flujo pueden ser acomodados, pero cuando
la resistencia vascular es alta incluso con pequefios cambio del flu-
jo se produce un marcado incremento de la presion. El incremento
total de la resistencia venosa inicia la HTP con un incremento sus-
tancial del flujo esplacnico [8 - 19].

La porta cavernomatosa es el resultado del reemplazo de una es-
tructura tubular tnica de la vena porta por una zona de mdltiples y
tortuosas colaterales [10]. Constituye la principal causa de obstruc-
cion de la vena porta extra hepatica en nifios y tiene baja incidencia;
80% de las veces es de causa idiopatica mientras que en el resto de
los casos suele deberse a la cateterizacién de la vena umbilical en
el recién nacido, el empleo de soluciones hiperosmolares o la pre-
sencia de onfalitis [11, 18]. Ademas en la actualidad se presume que
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puede deberse a factores de riesgo trombéticos asociados, defectos
genéticos como la mutacion del factor V de Leiden, gen de la pro-
trombina, los déficits de proteinas C, Sy de antitrombina [12].

En la edad pedidtrica la mayoria de los pacientes pueden ser agru-
pados en dos grupos clinicos:

1. Los que ingresan con cuadros repetidos de sangrado por varices
esofagicas.

2. Los que presentan esplenomegalia responsable de trombocitope-
nias, a veces severas sin sangrado digestivo y presencia de varices
esofagicas detectables.

En ambos grupos pueden estar presentes signos de disfuncion hepa-
tica, ascitis, desnutricién y anemia.

Indudablemente las hemorragias digestivas debidas a varices esoé-
fago-gastricas, gastritis erosiva y Ulcera péptica constituyen un reto
muy dificil y peligroso para médicos y pacientes. El 80% de los pacien-
tes con HTP sangrara alguna vez, de ellos 20 a 30% antes del afio de
edad y 60 a 70% antes de los 6 afos. La ruptura de varices esofagicas
o0 gastricas es la causa mas frecuente del sangrado pero en un 30 %
de los casos el sangrado es originado por causas ajenas a las varices
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como la Gastropatia Portal Hipertensiva y las Ulceras post esclerote-
rapia [1].

Los cuadros de ascitis importante son excepcionales en esta presen-
tacion de la enfermedad. La esplenomegalia aparece en 90% de los
nifios, es generalmente de gran magnitud y provoca hiperesplenismo
grave. La funcién hepdatica generalmente es normal o cercana a la nor-
malidad pues el flujo arterial del higado esta conservado [7].

El diagnostico de cavernoma portal se realiza a través de ecografia
abdominal con Doppler, exploracién Util en manos de expertos, es ac-
cesible, no invasiva, con alta sensibilidad y especificidad, por lo que es
el estudio de primera eleccion [13, 20].

Existen varias alternativas para tratar la hipertensién portal tales
como el empleo de betabloqueadores, vasodilatadores, esclerosis,
ligaduras endoscépicas para varices, intervenciones de derivacion
espleno-portales, tratamiento derivativo intraluminal (TIPS) y el tras-
plante hepatico. La indicaciéon de cada uno estara determinada por
guias de actuacion clinica en cada servicio en dependencia de la cau-
sa, el nivel de obstruccién, las recidivas de sangrado y su magnitud,
el grado de hiperesplenismo, la respuesta a la escleroterapia y otras
variables clinicas y endoscépicas [14, 17].

El tratamiento no quirurgico es generalmente la primera opcién en
pacientes con hipertension portal, esta demostrado que farmacos
como el timolol, propranolol o nadolol administrados a una dosis
que no disminuya mas del 25% de la frecuencia cardiaca basal, dis-
minuyen el gradiente de presion de la vena porta de forma eficazy
ademas el riesgo de sangrado digestivo en un 15% [17]. Los diuréti-
cos como la espironolactona potencian a los betabloqueadores y
vasodilatadores (Monohidrato de Isosorbide). Las combinaciones
usadas con mayor frecuencia son: Propranolol + Diurético, Propran-
olol + Isosorbide o triple terapia: Propranolol + Isosorbide + Diuréti-
coy Propranolol +Vasodilatador + Diurético [17].

En casos de hemorragia digestiva alta por varices esofagicas la es-
clerosis con Etanolamida, Polidocanol al 1 %, Morruato de sodio,
Etanol y Trombina que se inyectan intra y perivariceal han dem-
ostrado ser muy eficaces con apoyo de tratamiento farmacologico
en la mayoria de los casos. Otras alternativas de tratamiento en-
doscopico incluyen: electrocoagulacion, fotocoagulacion con rayos
laser de Argdn, y bandeo o ligadura endoscopica.

En afos anteriores la conducta ante estos pacientes era notable-
mente conservadora ante la creencia de que con el crecimiento
estos pacientes se auto derivaban sin complicaciones, dada la gran
tolerancia a las recidivas que presentan los pacientes con obstruc-
cion prehepatica que representan el mayor porcentaje en la edad
pediatrica y ante las dificultades técnicas que suponia realizar una
derivacién vascular en nifios pequefios con venas de escaso calibre.
Actualmente se conoce que no sélo la auto derivacion puede provo-
car severas complicaciones como el sindrome hepato-pulmonar,
sino que existe ademas un incremento de la mortalidad en la ado-
lescenciay juventud.

El auge de la cirugia del trasplante hepatico y el perfeccionamien-
to de las técnicas y materiales de sutura vascular han permitido el
acceso con mejores resultados a las intervenciones de derivacién
espleno-portales en edades cada vez mas tempranasy, a su vez, en
mejores condiciones clinicas. De esta forma se han realizado shunts
mesentérico-portal izquierdo o de Rex, mesentérico-cavas con in-
jerto en Hy esplenorrenal termino-lateral o latero-lateral en nifios
con edades entre 2 y 4 afios con diametros pequefios de la vena es-
plénica de aproximadamente 4 mm. De tal forma que este tipo de
variables han dejado de ser una contraindicacion para este tipo de
intervenciones quirdrgicas.

Las indicaciones del tratamiento quirdrgico son [13, 15, 16]:

« Fallo del tratamiento esclerosante (no modificacion de las vari-
ces 0 No mejoria evidente).
+ Varios episodios de sangrado.
» Unsangrado masivo con peligro para la vida.
+ Hiperesplenismo severo dado por alguno o la combinacion de
los siguientes elementos:
a. Menos de 50 000 plaquetas.
b. Anemia.
c. Leucopenia.
+ Domicilio en area geografica de dificil acceso.
« Localizacién de dificil tratamiento endoscoépico de las varices.
«+ Evidencias de auto derivacion con desarrollo de sindrome hepa-
to-pulmonar u otra manifestacion hemodinamica grave.

El tratamiento quirurgico realizado correctamente en pacientes se-
leccionados segun los protocolos actuales, es el método mas eficaz
para disminuir la presion portal definitivamente y puede ser realiza-
do en mas del 88% de los pacientes incluso menores de 2 afios con
una mortalidad electiva cercana al 0% [13, 15].

Particularmente, las derivaciones quirlrgicas selectivas aiin conser-
van unimportante papel en el arsenal de los especialistas que se en-
frentan a estos graves problemas, especialmente en pacientes con
riesgo quirdrgico aceptable, fallo de la escleroterapia y episodios
repetidos de hemorragias gastrointestinales. Mas alla de las dificul-
tades técnicas y el temor a las trombosis, sus principales bondades
son que descomprimen las varices esofagicas mientras mantienen
el flujo anterégrado al higado, disminuyen el tamafio del bazo aliv-
iando el hiperesplenismo al mismo tiempo que garantizan un flujo
elevado a través de la anastomosis. Entre ellas, las derivaciones es-
plenorrenal distal termino-lateral de Warren o la latero-lateral de-
scrita por Mitra, sin esplenectomia, son consideradas por muchos
las de eleccion [13, 16].

La hipertension portal en nifios es principalmente de origen extrahe-
patico y produce consecuencias potencialmente devastadoras como
la hemorragia digestiva y el hiperesplenismo. Es importante mante-
ner un alto indice de sospecha de esta enfermedad para valorar la
indicacion temprana de las medidas profilacticas y terapéuticas an-
tes del aparecimiento de sus complicaciones. Si se considera que la
mayoria de los pacientes pediatricos con HTP tienen buena funcién
hepdtica, es de esperar que se obtengan buenos resultados con las
alternativas quirdrgicas de derivacién selectiva gracias a su notable
indice de supervivencia y minima incidencia de encefalopatia posto-
peratoria, preservando el flujo al higado y por tanto su funcién.
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HTP: hipertension portal; ASA: &cido acetil salicilico; mm Hg: Milimetros de mercurio.
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