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Malformacion de Abernethy: causa inusual de cianosis central en pediatria

Abernethy malformation: unusual cause of central cyanosis in pediatrics

Juan Ampuero E.'?, Guillermo Bernaola?®, Julio Arbulti?®, Erick Salas?®
7 7 7

' Neumologia Pediétrica, Hospital Edgardo Rebagliati Martins. Lima, Perd.

2 Unidad de Neumologia Pediatrica, Hospital Edgardo Rebagliati Martins. Lima, Pert.
2 Residente, © Asistente

Recibido: 07-08-2017

Aprobado: 11-12-2017

RESUMEN

El shunt porto sistémico congénito es una causa rara de hipoxemia y una patologia muy poco frecuente con complicaciones
severas si no es tratada. Fue descrito por primera vez por John Abernethy en 1793. Existen dos tipos: tipo | (shunt termino
lateral) en el que hay ausencia total del flujo portal intrahepdtico y tipo Il (shunt latero lateral) con flujo portal parcialmente
conservado. Se presenta el caso de una nifa de 6 afos de edad con antecedente de hipoxemia crénica desde los 4 afos y
medio de vida, acompanado de disnea progresiva, quien fue referida a la unidad de neumologia pedidtrica con diagnéstico
de cianosis central. Entre los estudios diagndsticos considerados se realizé ecografia doppler del sistema venoso portal,
evidencidndose ausencia de vena porta principal; ademds se realizé angiotomografia del sistema arterio-venoso portal y
mesentérico, confirmandose la agenesia de vena porta. Se completé el estudio con una porto-esplenografia que confirmé
el diagnéstico de malformacién de Abernethy tipo | b. La malformacién de Abernethy tipo | es mds frecuente en el sexo
femenino, tiene varias formas de presentacién y el tratamiento es el trasplante hepatico. En la malformacién de Abernethy
tipo Il la circulacién portal es variable y tiene mejor prondstico que la de tipo I. La disnea al ejercicio y la cianosis central
es una forma de presentacién que debemos tener en cuenta en el diagnéstico diferencial de la patologia cardiorrespiratoria
en la edad pediatrica.

Palabras clave: Agenesia; Vena porta; Nino (fuente: DeCS BIREME).

ABSTRACT

The congenital portosystemic shunt is an uncommon disease with severe complications if not treated. This rare cause of
hypoxemia was first described by John Abernethy in 1973. There are two types: type | (termino-lateral shunt), in which
there is total absence of the intrahepatic portal flow, and type Il (latero-lateral shunt), in which the portal flow is partially
preserved. We present the case of a 6-year-old girl with chronic hypoxemia history since 4 and a half years of age, showing
progressive dyspnea, who was referred to the Pediatric Pulmonary Division with the diagnosis of central cyanosis. An
Echo-Doppler in the portal venous system was performed, reporting agenesis of the principal portal vein. This finding was
corroborated by an angiography of the portal and mesenteric arteriovenous system. The study was completed with a porto-
splenography, which confirmed the diagnosis of type Ib Abernethy malformation. The type | Abernethy malformation is
more common in females, shows up in different ways and is treated with liver transplantation. On the other hand, type Il
Abernethy malformation shows a variable portal circulation and has a better prognosis than type I. Dyspnea when exercising
and central cyanosis should be considered to make a differential diagnosis of cardiorespiratory disease at a pediatric age.
Keywords: Agenesis; Portal vein; Child (source: MeSH NLM).

siendo la trisomia 21 la alteracion cromosémica a
la que se asocia con mayor frecuencia "*3%. Hay

INTRODUCCION

El shunt porto sistémico congénito o malformacién
de Abernethy es una entidad sumamente rara, en la cual
el flujo sanguineo porto sistémico drena en una vena
sistémica, evitando asi su paso por el higado través de
un shunt parcial o completo. Asi se diferencia dos tipos:
el tipo | (shunt término lateral) en el que hay ausencia
total de flujo portal intrahepético y el tipo Il (shunt
latero lateral) con flujo portal parcialmente conservado
(Figura 1). La malformacién tipo | es la més frecuente,
predomina en el sexo femenino y suele asociarse a
otras malformaciones como poliesplenia y cardiopatia,

varias formas de presentacién y la mayoria de nifos
pueden estar inicialmente asintomaticos; sin embargo,
a largo plazo pueden aparecer nédulos hepéticos por
aumento del flujo arterial y disminucion del flujo portal
y alteraciones hemodindmicas por hiperflujo @67, Se
postula que la cianosis es secundaria a un desequilibrio
del cociente ventilacion perfusion causado por
hiperflujo pulmonar ®. La diferenciacién en tipo | 6 tipo
[l es esencial para determinar el tratamiento definitivo,
el cual serd trasplante hepatico en la malformacién tipo
[. El objetivo de este reporte es resaltar y considerar a
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VCl: Vena Cava inferior, VE: Vena esplénica, VSM: Vena Mesentérica Superior, VP: Vena Porta.

Figura 1. Tipos de malformacién de Abernethy.

la malformacién de Abernethy como causa inusual de
disnea y cianosis central en la poblacion pediatrica.

CASO CLINICO

Paciente de sexo femenino de 6 anos de edad, con
tiempo de enfermedad de un afio y medio que inicia
de forma insidiosa con disnea y cianosis. La disnea es
progresiva, inicialmente es a grandes esfuerzos para
finalmente ser en reposo. La cianosis también fue
progresiva. Acude en tres oportunidades a un hospital
de su localidad ingresando por emergencia donde le
indican oxigeno y nebulizaciones con salbutamol con
poca mejorfa. Por ser los sintomas mas frecuentes es
evaluado por médico cardiélogo quien nota disnea en
reposo y cianosis marcada en labios y lecho ungueal,
ademds nota retraso en la curva de talla y peso para la
edad, por lo cual decide referirla al INCOR (Instituto
Nacional del Corazén) para descarte de cardiopatia
congénita. En el INCOR realizan una ecocardiografia
y  cateterismo cardiaco, no  evidenciandose
malformaciones cardiacas ni hipertensiéon pulmonar, por
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Figura 2. Angiotem Abdominal que muestra en punta
de flecha la comunicacién entre vena porta y cava
inferior.
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lo cual es referida a la unidad de Neumologia Pediatrica
del Hospital Edgardo Rebagliati Martins para descarte
de patologia respiratoria. En la unidad de Neumologfa
se elabora un plan de trabajo que incluye radiografia
de térax, dosaje de metahemoglobina, prueba de
hiperoxia, ecocardiograffa, ecografia abdominal,
ecodoppler abdominal, angiotem abdominal y por
Gltimo esplenoportografia.

Examen fisico y evolucion:

Paciente con cianosis central, saturacién de oxigeno
de 75% sin aporte de oxigeno y que llega hasta 83%
con oxigeno a través canula nasal a 3 L/min. Piel tibia
con escaso paniculo adiposo, algunas telangiectasias
en cara e hipocratismo digital marcado. La relacién T/E
corresponde al p10 y P/E al p5; térax simétrico, no se
evidencia dificultad respiratoria, el murmullo vesicular
pasa bien en ambos campos pulmonares sin ruidos
agregados. A nivel cardiovascular no se auscultan
soplos. En abdomen no hay visceromegalia, ni se
observan signos de hipertensién portal.

Al ingreso se dos6 metahemoglobina cuyo resultado
fue 0,5% (dentro del rango normal), la radiografia
de térax y la ecocardiografia fueron normales. El
ecodoppler abdominal informé la existencia de shunt
entre vena porta derecha y vena cava. Se solicitd
angiotem abdominal con reconstruccién vascular
confirmandose el hallazgo del shunt (Figura 2). Luego
se realiz6 una porto esplenografia que demostré la
presencia de flujo sanguineo con comunicacion entre
vena porta y vena cava inferior e inexistencia de la vena
porta izquierd. De esta manera todo el sistema venoso
esplacnico no pasa por el higado, dirigiendo toda la
sangre a vena cava inferior (Figura 3).

El diagnéstico final fue malformacién de Abernethy
tipo Ib y se refiri6 al paciente al servicio de cirugia
pediatrica para trasplante hepdtico.
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A: Anastomosis; VE: Vena esplénica; P: Vena Porta; VMS: Vena mesentérica superior, B: Bazo

Figura 3. Porto esplenografia se evidencia con mejor detalle la comunicacién porto-cava.

DISCUSION

Las malformaciones del sistema venoso abdominal
son alteraciones vasculares raras. Esta anomalia vascular
varfa mucho en su presentaciéon y el tratamiento
dependera del tipo de malformacién (**79. El primer
hallazgo descrito por Abernethy, ausencia congénita
de la vena porta y shunt mesentérico-cava, se basé en
un examen post-morten realizado a un lactante de 10
meses de edad quien muri6 por causa desconocida .
En 1883, kiernan describi6 el segundo caso de
anastomosis porto cava congénita en una adolescente
de 18 anos de edad en quien la arteria hepatica se
observé elongada 1°.

Se ha publicado en la literatura mundial 39 casos
de Abernethy tipo | y 22 casos de Abernethy tipo
[I ™. En el tipo | hay una ausencia total del flujo portal
intrahepatico, estos pacientes llegan a encefalopatia
hepética en edad adulta, y el tratamiento es el trasplante
hepatico.

Un reporte caso publicado el 2005 que incluyo 4
pacientes, de los cuales tres eran varones y 1 mujer,
fueron diagnosticados entre los O y 28 meses de
edad con una mediana de 14 meses, tres de los casos
correpondieron al shunt porto sistémico tipo | y uno
(varén) al tipo Il. En todos estos casos el diagnéstico
se hizo mediante ecodoppler abdominal. Sélo un
paciente varén de 2 anos presentd cianosis como
hallazgo, siendo el debut de este paciente un cuadro de
colecistitis asociado a colelitiasis, hipercolesterolemia e
hipercalciurica. En el resto de pacientes el modo de
presentacién fue diferente .

En un reporte de una serie de casos de veintidds
nifos tratados y seguidos en el hospital de Bicetre con
derivacion portosistémica, donde se evalu6 la evolucion

y su comportamiento; este estudio incluyé la medicion
de la presién de la Porta, angiografia Portal durante la
prueba de oclusién y el cierre de la derivacion por via
quirdrgica y/o técnicas endovasculares. Los resultados
fueron variados, cinco de los recién nacidos con
shunt intrahepético present6 colestasis que resolvié
espontdneamente, 17 nifos mayores presentaron
tumoraciones en el higado y tuvieron signos de
hipertensiéon portal, hipertensién arterial pulmonar,
encefalopatia porto sistémica, insuficiencia cardiaca
y glomerulonefritis. Las derivaciones porto sistémicas
fueron cerradas por métodos endovasculares en 5 nifios
y quirtrgicamente en 10 nifos. El cierre del Shunt dio
lugar a la restauracion del flujo portal intrahepatico
en todo su sistema con regresion completa o parcial
de masas hepaticas benignas ademas de regresion
y estabilizacion pulmonar, cardiaca, neuroldgica y
renales; cabe mencionar que tan solo tres nifos de
entre los 5y 11 afios de edad, presentaron hipertension
pulmonar, incluyendo disnea de esfuerzo. Ademas dos
nifos presentaron hipoxemia secundaria a la derivacion
arterio venosa pulmonar estos pacientes tenfan cianosis
y disnea con saturacién de oxigeno que oscilaba entre
83y 90% (11,

Otra forma de presentacion, menos frecuente, es
con cianosis central, como es el caso de 2 pacientes
de la India, de 5 y 9 afos de edad gienes acudieron
a atencién medica por cianosis como signo principal
ademds de retardo de crecimiento. El diagnostico de
ambos pacientes se realiz6 en gase a una ecograffa
dopplern que mostré la anastomosis de la vena Porta
con la vena Cava Inferior “#.

CONCLUSION

El shunt porto sistémico congénito es una
malformacién rara que tiene mdltiples formas de
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presentacion y se asocia a otras malformaciones. La
disneay la cianosis central es una forma de presentacion
poco usual que debemos tener en cuenta en el
diagnéstico diferencial de patologia cardiorrespiratoria
en pediatria.

La derivacion porto sistémica congénita conlleva
riesgos de complicaciones graves en los ninos. Se debe
considerar de forma preventiva el cierre de una derivacién
que persiste mas alla de los de 2 anos de edad.

Es necesario el diagndstico precoz. El examen
preferente es el ecodoppler con posterior confirmacién
medianfe angiotem abdominal. El tratamiento es
sumamente importante pues su retraso puede devenir
en lesiones irreparables hasta la insuficiencia hepatica
y muerte.
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