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Caso clinico

Varon 9 anos

Antecedentes:

* China, desde 2019 en Espania

 RNT. No antecedentes perinatales de interés
» Consulta 5 anos: retraso psicomotor global

» Sindrome de microdeleccion 2q37

* No estudio digestivo




Caso clinico

Clinica:
Asintomatico.

Exploracion fisica:

Coloracion normal de piel y de mucosas. No petequias
ni hematomas.

Abdomen a nivel, blando y depresible.

Esplenomegalia palpable.

No signos de ascitis. V4
No circulacidon colateral en pared abdominal. ok




- Porta de pequeno
calibre.

- Aumento de estructuras
venosas en torno al hilio

hepatico.

- No clara delimitacion de
la arteria hepatica a nivel
del hilio.

- Doble vena cava
inferior.

- Esplenomegalia leve.




¢ Qué es la
cavernomatosis
portal?

¢, Qué
consecuencias
tiene?




Cavernomatosis portal

* Trombosis de la vena porta extrahepatica: colaterales
(cavernoma)

«2° causa de HTP en la edad infantil (1/3 de los casos), tras la
atresia de vias biliares. ,
y 1




Historia natural cavernomatosis portal

Cambios Hip

Etioloqi
tiologla vasculares

- Idiopatico (60%) - Cavernoma

- Canalizacién - Colaterales
umbilical (30%)

- Onfalitis

- Sepsis

- Deshidratacion

- Hipercoagulabilidad




Splenic vein

Porto-portal shunts

Wnimallyocclushve(<S0%)  Parallyoclussve(>50%) I Compltelyocclusive{100%)




Historia natural cavernomatosis portal

Etiologia Cambios Hiperte

vasculares port
- Idiopatico (50%) - Cavernoma
- Canalizacion - Colaterales

umbilical (30%) 2
- Onfalitis, sepsis
- Traumatismos
- Cirugia abdominal Q )

- Deshidratacion
- Hipercoagulabilidad

| %

Dias-meses Afos




¢, Qué es la
hipertension
portal?

¢, Qué
consecuencias
tiene?




Hipertension portal: Definicion

>5mmHg entre vena
porta y cava inferior
(>10mmHg varices,
>15mmHg su ruptura)

*Escenario comun de
hepatopatias cronicas

Cirrosis hepatica

Bazo aumentado
‘ de tamafo




~ Prehepatica
p
<_- Cavernomatosis portal o trombosis vena porta >

« Trombosis del eje porto mesenterico

Causas

:
Posthepatico & ) « Trombosis de la vena esplénica
« Sindrome Budd-Chiari
« Obstruccién de la vena cava inferior « Fistula arteriovenosa esplacnica
« Pericarditis constrictiva ., :
« Insuficiencia cardiaca derecha « Compresion extrinseca (tumores)
» Regurgitacion tricuspidea grave o
\ ) Intrahepatica

« Presinusoidal:
— Fibrosis hepatica congénita
— Hiperplasia nodular focal
— Hiperplasia nodular regenerativa
— Esquistosomiasis

« Sinusoidal:
— Cirrosis
| Prehepatico « Postsinusoidal:
. » Trombosis de la vena porta X S .
e Tiormhosis do Ia vena zpléni@ — Sindrome de obstruccion sinusoidal
-
Poshepatica
Intrahepatico « Sindrome de Budd-Chiari
* Presinusoidal ' . o
« Sinusoidal « Pericarditis constrictiva

» Postsinusoidal

« Cardiopatias congestivas




Fisiopatologia y consecuencias HTP

* Hepatomegalia

e * Esplenomegalia
 Colaterales: varices
Aumento de la Colaterales y  a
pordsjetémicas esofaqgicas v sangrado
< 0 | 0

- & digestivo
. « Colangiopatia

Vasodilatacion . Incremento del flujo * Ascitis
esplacnica y sistemica venoso portal . E nce fa | o pa t |'a

'

Hipotensién arterial « Sindrome
Hipovolemia efectiva h e p at o) p u | m a_';;
!
Activacion de sistemas Hipervolemia |

casoactivos (NA, ADH, A-ll, etc.) — ™ Retencion de agua y Na




Cavernomatosis portal: Clinica

: , Cambios Hipert
Etiologia vasculares PO

\ l

| ] - Esplenomegalia con
ASINTOMATICO hiperesplenismo _ Eallo de medro
- Hepatomegalia (lactantes)
a Sangrado digestivo _ |ctericia
Mortalidad 25% A (HDA) (varices (colangiopatia)

esofagicas, gastricas) _ agcitis

- Encefalopatia
hepatica



Cavernomatosis portal: Laboratorio

» | Plaquetas (hiperesplenismo)
* Anemia

* 1 Enzimas hepaticas y
colestasis (colangiopatia
hipertensiva)

* Alargamiento TTPA
(hipoperfusion portal)

7 Uremia (encefalopatia)




Laboratorio:
. Cr 0.32mg/d|
Caso clinico Urea 45mg/d|
Proteinas 6.7g/dl
Bilirrubina total 0.44mg/dl
GOT 30 U/L
GPT 12 U/L
Leucocitos 6.000 (49% N, 40%L)
Hb 15.9g/dl (Hto 46%)
134.000 plaquetas
TTPA Ratio 1.21
Quick 90%
TT Ratio 1.1




Cavernomatosis portal: Imagen

Ecografia-doppler

abdominal (12 eleccidn): Portal cavernoma
- Hl'gado (parénquima Tor‘tuoi&i ‘.'esse_lg in the porta hepalis
tamano) | _

-Vena porta, esplénica y
arteria hepatica
(permeabilidad, direccion y
velocidad de flujo)

- Cavernoma (ovillo varicoso
de venas colaterales)

- Bazo (tamano).




Cavernomatosis portal: Imagen

* AngioTAC/Angio-RMN: definir mejor anatomia, extension de la
anomalia y vascularizacion del eje
espleno-mesentérico-portal,renal, varices, colaterales.

e Portografia




Cavernomatosis portal: Imagen

* AngioTAC/Angio-RMN: definir mejor anatomia y vascularizacion
del eje espleno-mesentérico-portal,renal, varices, colaterales.

e Portografia: anatomia intrahepatica.

Valoracion preoperatoria
Valoracion pretrasplante




Caso
clinico:
RMNy TC







Cavernomatosis portal: Imagen

 Endoscopia digestiva alta: varices gastroesofagicas,
diagnostica y terapeutica.

* Biopsia hepatica: no se suele utilizar, alto riesgo sangrado.
Solo ante dudas diagnosticas.

e Elastografia hepatica: pacientes riesgo cirrosis.

Escala Férmula Mayor riesgo de VE
Regla de prediccién clfnica (CPR)% [(0,75 x plaquetas (x10°/L)) / (SSAZ + 5)] +[2,5 x albdimina(g/L)] < 115
Regla de prediccién de varices (VPR)™ [Albimina (g/dL) x plaquetas (x10°/L)] / 1000 <73
King's Variceal Prediction Score (K-VaPS)*® [3 x albdmina (g/L)] — (2 x EASS (cm)) <76

Ratio plaquetas/bazo (RPB) Plaquetas (uL) / bazo (mm) < 908



Nuestro caso clinico, en resumen...

* Paciente de 9 anos con cavernomatosis portal
« Causa y evolucioén previa desconocidas
* Signos de HTP: esplenomegalia

*No episodios de HDA
* No signos descompensacion/fallo hepatico

4

;. OPCIONES DE TRATAMIENTO?
. CUANDO?



Opciones
terapeuticas

Control HDA por
varices, ascitis,
encefalopatia...

Antiguamente...
 Fundamental: Shunts mesoportal,

control HDA por portosistémicos, Cirugias
varices. desconexion derivativas

: ; esofagogastrica
« Cirugia: estados 909

descompensados/
mala respuesta

(paliativa) Trasplante

hepatico



Cambio de
paradigma




Manejo actual

Etapas iniciales (HTP compensada

- Endoscopia
digestiva alta
(control)

- Cirugias
derivativas
(shunt)

Complicaciones HTP

- HDA
- Ascitis
- Encefalopatia

Fallo hepatico

- Sintomatico

- Trasplante
hepatico




Hipertension portal

Manejo I

Endoscopia
l
Varices grado | Varices grado 2 Il con estigmas
Endoscopia en 2 anos Profilaxis primaria: banding/esclerosis 0 BBNS
No respuesta
[
Cavernomatosis portal Enfermedad hepatica
Shunt de Rex, si no es posible TIPS (puente al trasplante)

Warren, si no mesocava o trasplante




Hipertension portal

Manejo y
Endoscopia
l
Varicej grado | Varices grado jl | con estigmas
Endoscopij en 2 afos Profilaxis primaria: banting/esclerosis 0 BBNS
No restuesta

; ’ }

N

avernomatosis portal B4
Shunt de Rex,si no es posible TIPS (puente al trasplante
Warren, sixio mesocava trasplan




Varices esofagicas: manejo hemorragia

aguda

Hemorragia digestiva por HP

v

Estabilizacion del paciente: ABC
Antibioticos
Farmacos vasoactivos

v

Endoscopia: ligadura + esclerosis

B |

v

Efectiva

;

Profilaxis secundaria:
Endoscopia o b-blogqueantes

v

No efectiva o no posible

v

Balon de Sengstaken-Blakemore
[

v v

HP prehepdtica: Enfermedad hepatica:
shunt de Rex si posible, TIPS (puente al trasplante)
si no Warren o mesocava o trasplante




Cavernomatosis portal: cirugias
derivativas
SHUNTS SELECTIVOS

* Esplenorrenal distal (\Warren)
* Meso-portal (Rex)

|_| Distal spleno-
renal shunt

Sopesior




Cavernomatosis portal: cirugias
derivativas

SN o SHUNTS NO SELECTIVOS
| =% » Portocava
i ] * Espleno/Mesocava
T Y ‘== «Egplenorenal proximal
L L J\/ Splenic vein - renal
(a) Porte-systemic shunt (b) Porte-systemic shunt

(Spleno-Cava shunt) (Proximal splenorenal shunt)



Cavernomatosis portal: cirugias
derivativas

SHUNTS SELECTIVOS SHUNTS NO SELECTIVOS
 Esplenorrenal distal (Warren) » Portocava latero-lateral
 Meso-portal (Rex) * Mesocava

» Esplenorenal proximal

Desviacion parcial (o ninguna) de flujo Descompensacion hepatica

portal _ Encefalopatia
| atrofia hepatica

| encefalopatia



hoA P

v .
Cavernomatosis portal: Shuntde Rex 11 -
- o) ¥
Restablece el | Preoperatorio: A N\
fluio hepatico - Parénquima hepatico sano
J p ' - Anatomia favorable (portografia)
Desaconsejado: < 8Kg o
M DE REX cateterismo umbilical (trombosis)

Ventajas:
Mejoria atrofia hepatica
- 1 recuento plaquetario
- | encefalopatia
- oy
O - | tumores hepaticos

VENA ESPLENICA A

- | hipertension pulmonar y

VENA MESENTERTCA INFERTOR A

sindrome hepatorenal

VENA PORTA TZQUIERPA

N

VENA YUGULAR TNTERNA

L

VENA PORTA

TROMBOSADA -
VENA MESENTERICA SUPERIOR



Cavernomatosis portal: Shunt de Rex




Cavernomatosis portal: Shunt de Rex

Figura 2. Imagen intraoperatoria de la cirugia del Figura 3. Portografia retrograda donde se
shunt de Rex visualiza el shunt de Rex permeable
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figura 3. Cifra de plaguetas antes y al afio de la intervencidn.

Figura 4. Tiempo de protrombina antes y al afio de la intervencidn.




Caso clinico

La Fe
* Asintomatico

*Pendiente de
endoscopia
digestiva alta
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