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Resumen

La hipertensidn portal pre-hepatica en Pediatria es una enfermedad frecuente en pacientes con uso de catéteres umbilicales, onfalitis, trauma, infec-
ciones portales y tumores sin embargo la mayoria son idiopaticas. Las manifestaciones clinicas corresponden a la serie de cambios fisiolégicos y compli-
caciones tales como hemorragia digestiva o esplenomegalia entre otras. El diagndstico requiere de experiencia y en hacer los estudios pre operatorios
como Doppler portal, Doppler yugular, Angio-Tomografia Axial Computarizada Trifasica y con reconstruccidon de espleno-portograma. El tratamiento
inicial y de estabilizacion es endoscépico y electivamente se realiza un shunt o bypass mesentérico portal de Rex, shunt esplenorenal distal, esplenore-
nal proximal o un shunt porto portal derecho.

Palabras clave: Hipertension Portal, Shunt de Rex, Derivacién mesentérico — portal, Derivacion espleno-renal distal, Varices esofagicas.

Abstract

Surgical management of pre-hepatic portal hypertension in pediatrics.
Preliminary report of 6 cases.

Pre-hepatic portal hypertension in the pediatric setting is seen commonly in patients who have a history of umbilical vein catheterization, omphalitis,
trauma, portal vein infections, and tumors. Even so the majority of cases are idiopathic. The clinical manifestations are related to the physiological
changes and the complications that arise, for example upper gastrointestinal bleeding and massive splenomegaly amongst others. Making the diagnosis
requires not only expertise but also performing the necessary preoperative studies: Doppler ultrasound of the portal and jugular veins and a computed
triphasic axial angio-tomogram with spleno-portal reconstruction. Treatment initially is endoscopic and aims at stabilizing the patient. Once this has
been achieved, several procedures can be carried out in an elective setting. These may include a shunt, a Rex porto-mesenteric bypass, a proximal or
distal spleno-renal shunt or a right porto- portal shunt.

Keywords: Portal Hypertension in Children, Rex Bypass, Portal-Mesenteric Shunt, Distal Splenorenal Shunt, Esophageal Varices.

Introduccion aunque su mediciéon no es rutinaria®?. Por consi-
guiente, la hipertension portal es definida por la

La presion venosa portal es ligeramente mayor a la observacién de una serie de cambios patoldgicos y

presion de la vena cava inferior y oscila entre 0 — 11
mmHg en condiciones fisioldgicas'?. El gradiente
de presidn entre ambos sistemas venosos es < de
10 mmHg y esto se debe a la alta complacencia y
a la baja resistencia de la vena porta y sinusoides
asi como al drenaje de las venas supra-hepaticas®?.
La hipertensién portal se define como el aumento
patoldgico de la presién del sistema venoso portal,

complicaciones tales como: hemorragia digestiva,
trombocitopenia, esplenomegalia, varices esofagi-
cas, hiperesplenismo, gastropatia portal o por signos
clinicos de sindromes portopulmonares®?.

La hipertensidn portal segun el sitio anatémico don-
de se presenta la obstruccion o resistencia al flujo
venoso de la vena porta se clasifica en: Pre-hepatica,



Intra-hepatica, Post-hepdatica e Hipertension Arte-
rio-Portal'3. El tipo mas frecuente en pediatria es
la Pre-hepdtica y se debe a una trombosis o0 a una
degeneracidon cavernomatosa de la vena porta’3.
La etiologia de la hipertension portal Pre-hepatica
es 75% idiopatica y el 25% restante corresponde a
pacientes con factores de riesgo tales como: catete-
rismo umbilical, onfalitis, trauma, trombofilia, deshi-
dratacion severa, infeccion o tumores?*.

La presentacidn clinica de la obstruccién de la vena
porta extra-hepatica (EHPVO, Extra-Hepatic Portal
Vein Obstruction, por sus siglas en inglés) se debe a
dos razones: la primera, es por la hipertensién portal
y la segunda, es por la disminucidn del flujo sangui-
neo portal y a los shunt o bypass porto sistémicos
espontaneos. Por consiguiente, los signos pueden
ser: cuadros de hemorragia digestiva superior, la es-
plenomegalia, retardo en el crecimiento, coagulopa-
tia, disfuncién neuro-cognitiva y el hiper-esplenismo
(trombocitopenia y leucopenia). La ascitis, circula-
cién colateral, ictericia y encefalopatia son poco fre-
cuentes en pediatria?.

El ultrasonido doppler portal y esplénico seguido de
la endoscopia se constituyen como las dos herra-
mientas diagndsticas mas utiles para el diagndstico
y tratamiento de las complicaciones de hipertensiéon
portal®. El ultrasonido doppler permite identificar la
permeabilidad de la vena porta y la vena esplénica,
la presencia de un cavernoma en la vena porta, do-
cumentar la esplenomegalia, la ecogenicidad hepa-
tica, la cdpsula hepdtica, el flujo de la arteria hepa-
tica y de las venas supra-hepdticas, y valorar el flujo
hepatopetal o hepatofugal. La endoscopia digestiva
descubre las varices esofdgicas en un 85 — 95% de
los casos y permite realizar el tratamiento endoscoé-
pico profilactico**.

Para el diagndstico y tratamiento quirdrgico de la
hipertension portal en pediatria se requiere una
angiotomografia axial computarizada, con recons-
trucciones vasculares que permitan valorar un es-
plenoportograma para valorar shunts fisioldgicos y
para definir el tratamiento idéneo. En la actualidad
el tratamiento quirdrgico de la hipertensién portal
ha cambiado y se debe realizar antes de que el pa-

ciente tenga una complicaciéon, como por ejemplo
hemorragia gastrointestinal. El procedimiento qui-
rargico consiste en derivar la alta presién del siste-
ma venoso portal a la circulacidn sistémica (shunt
porto — sistémicos) o idealmente a la circulacion
portal (shunt mesentérico portal de Rex o shunt
porto-portal a vena porta derecha). Los shunt por-
to — sistémicos se dividen shunt porto-cavos y los
shunt selectivos como el shunt espleno-renal dis-
tal de Warren y el shunt espleno-renal proximal. El
bypass mas fisiolégico es el mesentérico portal de
Rex y consiste en la creacidn de un puente venoso
entre la vena mesentérica superior y la vena porta
izquierda, precisamente en el receso de Rex, seno
venoso donde confluyen los segmentos 2, 3y 4 de
Couinaud. Todos los bypass disminuyen la presién
del sistema venoso portal disminuyendo en un 95%
el riesgo de tener una hemorragia digestiva superior,
sin embargo, los bypass porto - sistémicos porto —
cavo o bypass porto - sistémicos selectivos pueden
desencadenar efectos adversos tales como la ence-
falopatia amoniacal**.

En este reporte preliminar se describen 06 casos de
hipertension portal pre-hepdtica o EHPVO que fue-
ron operados en el Departamento de Cirugia Pedia-
trica del Hospital Roosevelt de Guatemala.

Materiales y Métodos

Estudio Longitudinal Prospectivo No Aleatorizado de
pacientes pediatricos (< 18 afios) referidos al Hospi-
tal Roosevelt o de la préctica privada por diagndstico
de Hipertensién Portal o sus complicaciones (hemo-
rragia gastrointestinal) y que fueron sometidos a tra-
tamiento quirdrgico electivo o de emergencia entre
noviembre 2015 - marzo 2018 (29 meses). Se re-
copilaron las variables epidemioldgicas, las variables
quirargicas, morbilidad y mortalidad.

Todos los pacientes fueron presentados y analizados
en reuniones académicas del Departamento de Ciru-
gia Pediatrica del Hospital Roosevelt, incluso el caso
operado en la practica privada, con el propdsito de
tomar las mejores decisiones. Todas las opciones
quirdrgicas para el tratamiento de la hipertensién
portal fueron consideradas y dos cirujanos pediatri-



cos realizaron los procedimientos quirurgicos duran-
te el periodo del estudio.

La técnica quirurgica consiste en realizar una incision
transversa supra-umbilical indiferenciada y extendi-
da hacia el lado izquierdo o hacia el lado derecho
segln las necesidades del procedimiento quirurgico.
Para el bypass o shunt mesentérico portal de Rex
se inicial con la seccién del ligamento redondo y su
diseccién hasta entrada en la vena porta izquierda
(receso de Rex). Para tener acceso a la vena porta
izquierda es necesario realizar una segmentectomia
hepdatica del segmento 4 de Couinaud y luego valo-
rar la permeabilidad del receso de Rex. Si este es
permeable se procede a disecar las venas segmen-
tarias del receso de Rex (vena del segmento 2,3y 4
Couinaud) para su control vascular y luego se pro-
cede a controlar el receso de Rex con un clamp vas-
cular posterior. Luego se identifica la vena mesen-
térica superior y se diseca un segmento de aprox. 2
cms de largo para su control vascular total o parcial y
luego se procede a preparar el trayecto para el con-
ducto autégeno que involucra disecar un segmen-
to posterior del antro gastrico y abrir el mesocolon
permitiendo el espacio suficiente para el paso del
conducto autdgeno o protésico. Luego se realiza la
procuracion de la vena yugular interna izquierda o
la vena femoral superficial que permita obtener un
conducto de al menos 10 cms de largo y posterior-
mente se realiza control vascular del receso de Rex
y luego la anastomosis Latero-Terminal de receso
de Rex con vena autdgena con puntos continuos de
prolene 6-0 o 7-0. Después se procede a realizar la
anastomosis de Termino Lateral de vena autdgena
a vena mesentérica superior con puntos continuos
de prolene 6-0 previo control vascular parcial con un
clamp vascular®. Si esta posibilidad no es viable por
trombosis u obliteracion del Receso de Rex enton-
ces se procede a incidir el ligamento gastro-célico
(epiplén menor) para entrar a la trans-cavidad de los
epiplones y se ubica el borde inferior del pancreas
para luego incidir el peritoneo y levantar hacia arri-
ba el pancreas, exponiendo la vena esplénica. Luego
se procede a disecar la vena esplénica de la cola y
cuerpo del pancreas evitando la movilizacién inne-
cesaria. Durante esta diseccion, hay que hacer liga-

dura de todas venas tributarias que llegan a la vena
esplénica hasta disecarla completamente, al punto
de movilizar Unicamente lo necesario para realizar
una anastomosis sin tension y evitar la angulacion
de una diseccion excesiva de la vena esplénica, te-
niendo como limite medial la confluencia con la
vena mesentérica superior. Una vez identificada la
confluencia, se secciona la vena esplénica entre pin-
zas vasculares y se irriga con solucidn heparinizada la
vena esplénica proximal y posteriormente se cierra
el mufidn distal con sutura de prolene 5-0. Después
se procede a identificar la vena renal izquierda y a
disecarla circunferencialmente para obtener control
vascular, de ser necesario se liga la vena gonadal y la
vena adrenal izquierda. Posteriormente se procede
a colocar un clamp vascular para un control vascular
completo o parcial de la vena renal y luego se reali-
za la venotomia de la vena renal y a continuacion la
anastomosis termino-lateral espleno-renal con pun-
tos continuos de prolene 6-0 o 7-0°.

En todos los bypass se comprueba la permeabilidad
de la anastomosis y posteriormente se coloca un
dren tipo Jackson Pratt o Penrose. Se cierra fascia
con puntos continuos de vycril 0 y luego se cierra
piel con puntos subcuticulares de nylon 3-0 o mo-
nocryl 4-0%°,

La técnica quirurgica del procedimiento de Sugiu-
ra — Futagawa consiste en una incisién transversa
supraumbilical y luego la desvascularizacion de la
curvatura menor y fondo gastrico. Posteriormente
se procede a realizar una gastrotomia y por alli se
introduce un dispositivo de engrapado automatico
circular, colocando una bolsa de tabaco con vycril
3-0 sobre el yunque y luego se conecta con el anvil
de la engrapadora circular creando una transeccion
y anastomosis esofagica. Después se realiza una pi-
loroplastia tipo Heineke — Mikulicz con dos planos
de vycril 4-0 y 3-0 y una gastrostomia tipo Stamm.
Se cierra la gastrotomia con dos planos de vycril 3-0
y 2-0. La esplenectomia no es rutinaria y puede aho-
rrarse de no tener una indicacién clara como esple-
nomegalia masiva o hiperesplenismo. Se cierra la ca-
vidad con vycril 2-0 y piel con puntos subcuticulares
de nylon 3-0.



Resultados

En la tabla 1 se muestran las caracteristicas epide-
miolégicas, quirdrgicas, seguimiento y morbimorta-
lidad de los pacientes que tuvieron tratamiento qui-
rargico de la hipertensidn portal.

El total de los pacientes incluidos en el estudio fue-
ron 06 (100%). La edad promedio fue de 5.6 afos (3
— 12 afos) y el peso promedio fue de 18.9 Kg (10.9
—35.9 Kg). La distribucidn por sexo fue de 03 pacien-
tes sexo Masculino (50%) y 03 Femeninas (50%). En
05 pacientes (83.5%) la etiologia de la hipertensién
portal se relaciond con el uso prolongado de catéter
umbilical u onfalitis relacionada con el uso del caté-
ter umbilical en el periodo neonatal y en un pacien-
te (16.5%) la causa fue desconocida. El 83.5% (05
pacientes) el motivo de consulta o de referencia fue
al menos un episodio de hemorragia gastro-intes-
tinal superior (83.5%), esplenomegalia (16.5%) y/o
hiper-esplenismo (50%).

Los 06 (100%) pacientes tuvo un ultrasonido doppler
y una Angiotomografia Axial Computarizada con
fase arterial, venosa y portal, con reconstrucciones y
esplenoportograma. Los ultimos 02 pacientes (33%)
tuvieron un USG Doppler de cuello para documen-
tar patencia y anatomia de la vena yugular interna
izquierda, conducto autdgeno utilizado finalmente
solo en un paciente.

El procedimiento quirurgico realizado fue un bypass
espleno-renal distal de Warren en 04 (66.5%) pa-
cientes, procedimiento de Sugiura — Futagawa en
01(16.5%) paciente y el bypass mesentérico portal
de Rex en 01 (16.5%) paciente. El tiempo quirurgi-
co promedio fue de 355 minutos (280 — 450 min).
El tiempo promedio de estancia hospitalaria fue de
18.6 dias (7 — 46). El 83.5% (05 pacientes) de los pa-
cientes tuvo ultrasonido doppler post operatorios
para documentar la permeabilidad de los bypass.
Un paciente (16.5%) requirié de esofagograma, se-
rie gastroduodenal y otros procedimientos para so-
lucionar una complicacién quirurgica. La morbilidad
corresponde a 02 (33%) casos. El primer caso co-
rresponde a una ascitis quilosa manejada de forma
conservadora y que resolvié con manejo médico y

alimentacién a base de acidos grasos de cadena in-
termedia. Esta misma paciente hizo una trombosis
del shunt o bypass mesentérico portal de Rex y el
segundo caso, corresponde al caso que se le realizé
un procedimiento de Sugiura — Futagawa que desa-
rrollo una filtracién de la esofagoesofagostomia con
engrapadora circular que provocd una infeccién sitio
quirargico tipo drgano especifico y que requiridé de
multiples procedimientos quirudrgicos entre los que
se pueden mencionar: esofagostomia lateral, lapa-
rostomia y yeyunostomia. Durante el seguimiento
promedio de 14 meses (3 —31 meses) el 100% de los
pacientes no han tenido episodios de hemorragia di-
gestiva superior y un 67.5% han mejorado en gran
medida la esplenomegalia y el hiperesplenismo. La
mortalidad fue del 0%.

El paciente del procedimiento de Sugiura - Futagawa
acaba de ser llevado a sala de operaciones para el
cierre de 02 fistulas gastro-atmosféricas. Estos dos
pacientes (32.5%), la paciente con la trombosis del
bypass mesentérico portal de Rex y el procedimien-
to de Sugiura - Futagawa tienen pendiente la reali-
zacién de un shunt o bypass espleno-renal distal de
Warren para solucionar la hipertension portal y el
hiper-esplenismo.

Discusion

Los resultados de este reporte preliminar de casos
pedidtricos a quienes se les ofrecié el manejo quirur-
gico de la hipertensién portal pre-hepatica corrobo-
ran publicaciones internacionales previas de que los
shunt o bypass en los nifios son seguros y efectivos.
No existen reportes o publicaciones nacionales y re-
gionales a nivel de América Central que describan el
tratamiento quirdrgico de la hipertensién portal en
Pediatria, por lo cual consideramos este reporte pre-
liminar como un aporte de mucho valor académico
y de avance de la Cirugia Pediatrica a nivel regional.
La hipertensién portal pre — hepatica en Pediatria es
una entidad que se va haciendo mas frecuente deri-
vada de la evolucién en la tecnologia y la sobrevida
en los cuidados intensivos neonatales para el recién
nacido prematuro y de bajo peso.



Los pacientes con hipertensién portal pre-hepatica
de etiologia idiopatica tipicamente se presentan en
la niflez como un cuadro de hemorragia gastrointes-
tinal superior. Por definicién estos nifios no tienen
dafio al parénquima hepdtico y, por consiguiente, el
restablecimiento de la circulacién venosa portal es
el estandar de oro en el tratamiento quirudrgico de
la hipertension portal resolviendo el aumento de la
presién venosa portal y por consiguiente el riesgo de
hemorragia gastrointestinal y ofreciendo el efecto
hepato-tréfico en nifios. Otra alternativa quirurgica,
son los shunt porto-sistémicos selectivos con resul-
tados muy similares al shunt mesentérico portal,
cuando se comparan las variables de hemorragia di-
gestiva superior, esplenomegalia, hiper-esplenismo
y sus complicaciones.

Histéricamente el tratamiento de la hipertension
portal pre-hepdatica ha incluido manejo médico y
quirargico. En estos pacientes, es frecuente la reali-
zacién de multiples endoscopias para escleroterapia
o ligadura de varices esofdgicas y muy ocasional-
mente una esplenectomia para resolver el hiper-es-
plenismo refractario. Muchos pacientes también
han sido restringidos de sus actividades normales de
la niflez por el riesgo de ruptura traumatica del bazo
con esplenomegalia. Con la aparicidn del trasplan-
te hepatico y la terapia endoscépica, el tratamiento
de la hemorragia digestiva superior en hipertensién
portal pre-hepdtica ha cambiado drasticamente. Es
muy raro que se requiera de un shunt de Emergen-
cia, ya que generalmente el episodio de hemorragia
digestiva puede ser controlado con tratamiento en-
doscépico.

Tradicionalmente, el tratamiento quirdrgico de la
Hipertension Portal Pre-Hepatica en Pediatria se re-
servaba para los pacientes a quienes les fallaba el
control a corto y largo plazo de la hemorragia gas-
trointestinal superior derivada de varices esofagicas
0 para quienes presentaban episodios recurrentes
de hemorragia digestiva superior. Ademas, en nifos,
especialmente infantes, el procedimiento quirurgico
estaba asociado a estenosis o trombosis del shunt
debido al pequefio calibre de los vasos venosos invo-
lucrados, por lo tanto, una practica comun era pro-

longar el manejo médico o tratamiento conservador
de la hipertensién portal con multiples endoscopias
y ligadura de varices esofagicas difiriendo el manejo
quirargico hasta que los pacientes alcanzaran la ado-
lescencia, bajo la suposicidn de que el shunt tendria
una mayor tasa de éxito mientras la edad del pacien-
te se acerca a la adolescencia. Actualmente, con los
avances en cirugia vascular, técnicas de microcirugia
y cirugia de trasplante, la tasa de éxito de los shunts
en ninos, incluyendo infantes es razonablemente
buena, restdndole importancia a la edad y el calibre
de las venas, describiéndolas como variables que no
deberian de considerarse para el manejo quirdrgico
temprano de los pacientes con hipertensién portal.
La tasa de complicaciones a corto plazo es baja y son
facilmente manejables.

Los shunt porto-sistémicos, mesentéricos — portales,
porto — portales tienen ventajas y desventajas, son
curativos o paliativos y son fisioldgicos o no tan fisio-
légicos. Entre los beneficios que ofrece el manejo
quirargico de la hipertensién portal estan: descom-
presiéon del sistema venoso portal, preservacion del
bazo, re-establecimiento del flujo venoso hepatope-
tal y al sistema venoso portal intrahepatico, rever-
sidn de la coagulopatia, normalizacidn de la hipera-
monemia, reversién de los shunt porto-sistémicos
espontaneos, mejoria de la habilidad neuro-cogni-
tiva, mejoria del crecimiento somatico en los que
tienen retardo en el crecimiento, reversion del sin-
drome hepatopulmonar, retraso o no progresion de
la biliopatia portal y prevencion de la formacion de
nddulos hepdticos y adenomas.

El shunt esplenorenal distal de Warren permite la
descompresion del sistema venoso portal, preserva
el bazo y mantiene el flujo portal hepatopetal, sin
embargo, por ser un shunt porto-sistémico selec-
tivo tiene la desventaja de provocar encefalopatia.
El shunt mesentérico portal de Rex y el shunt por-
to-portal a la vena porta derecha permiten la des-
compresion del sistema venoso portal, preserva el
bazo y reestablece el flujo venoso al sistema venoso
portal (hepatotréfico) considerandose en la actuali-
dad como el estandar de oro en el tratamiento de la
hipertension portal en Pediatria, no obstante, no en



todos los pacientes es posible realizarlo ya que se
requiere de un receso de Rex permeable. El shunt
mesentérico portal de Rex fue creado en 1992 ori-
ginalmente como una alternativa quirdrgica en los
grupos de trasplante hepdtico para la trombosis
de la vena porta en pacientes post quirurgicos de
trasplante hepatico, sin embargo, rapidamente se
extendid su uso para el tratamiento curativo de la
hipertension portal pre-hepatica en nifios.

Se tiene que mencionar que, la otra alternativa en
el tratamiento de la hipertensién portal pre-hepa-
tica con dafio al parénquima hepatico derivado de
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