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ResumEN: Laatresiade vias biliares eslaindicacion mas frecuente pa-
ra trasplante hepético en la edad pediatrica. La portoenterostomia de
Kasal es el tratamiento primario parala atresia de vias hiliares. Si la
portoenterostomiafalla, el fallecimiento suele ocurrir antes de los 2
afos de edad sin el trasplante hepético.

El sindrome de mdiltiples malformaciones méas comunmente asociado con
laatresiadeviashiliaresesel sindrome de poliesplenia, formado por una
constelacion de defectos en la simetria corporal, desarrollo del bazo y
anomalias vasculares, incluyendo situs inversus, poliespleniay otros.

El situsinversus era considerado como una contraindicacion absoluta
parael trasplante hepético. Sin embargo recientemente han sido pu-
blicados varios casos, sugiriendo que ni €l situs inversus ni la presen-
ciade dichas alteraciones vascul ares deben ser consideradas como con-
traindicaciones para el trasplante hepético.

Presentamos un caso de trasplante hepético realizado a un paciente con
atresia de vias hiliares, situsinversusy poliesplenia. Es €l primer ca
S0 descrito en Espafia.

PALABRAS CLAVE: Atresia de vias hiliares; Trasplante hepatico;
Sindrome de poliesplenia; Situsinversus.

FIRST ORTHOTOPIC LIVER TRANSPLANTATION IN PATIENT WITH
BILIARY ATRESIA AND SITUS INVERSUS IN SPAIN

ABSTRACT: Biliary aresiaisthe most common indication for liver trans-
plantation in the pediatric age group. The Kasai portoenterostomy
has become established as the primary treatment for biliary atresia. If
portoenterostomy fails, death before 2 years of ageislikely without li-
ver transplantation.

The most common multiple malformation syndrome associated with
biliary atresiais polysplenia syndrome, wich forms a constellation of
defects of body symmetry, splenic development and vascular anoma-
lies, including situs inversus, polysplenia and others.

The situsinversus was formerly considered an absolute contraindica-
tion for liver transplantation . Recently however, several case reports
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have been published suggesting that neither situs inversus nor this par-
ticular subset of vascular abnormalities should be considered con-
traindications to liver transplantation.

We present one case of liver transplantation performed in patient with
biliary atresia, situs inversus and polysplenia. Thisis the first report
described in Spain for aliver transplant in a child with biliary atresia
plus situs inversus.

KEey worbps: Biliary atresia; Liver transplantation; Polysplenia syn-
drome; Situs inversus.

INTRODUCCION

LaAtresiade Vias Biliares (AVB) eslaindicacion mas
frecuente para Trasplante Hepético (TH) en laedad pediatri-
ca®. La portoenterostomia de Kasai es el tratamiento prima-
rio parala AVB. El éxito acorto plazo con € restablecimiento
del flujo biliar y lanormalizacion de los niveles de bilirrubi-
na, puede brindar una supervivencia a 10 afios en més del
90% delos casos, con €l higado propio@. Si la portoenteros-
tomiafalla, la muerte antes de los 2 afios de edad ocurriria
sin e trasplante hepético.

Aunque la AVB generalmente se considera una malfor-
macion aislada, se encuentran anomalias congénitas coexis-
tentes entre 10% al 27% de los nifios con esta alteracion@ 4.
El sindrome de muitiples malformaciones méas comunmen-
te asociado con laAVB es el Sindrome de Poliesplenia (SP),
descrito en 19296). Asi mismo, el 50% de |os pacientes con
SPtendran AVB®©. El SP estaformado por una constelacion
de defectos en lasimetria corporal, desarrallo del bazo y ano-
malias vasculares, incluyendo o siguiente: situsinversus (Sl),
poliesplenia, vena porta preduodenal, higado simétrico, mal-
rotacion intestinal, ausencia de lavena cavainferior, arteria
hepéticaanémalay pulmaon derecho bilobulado con bronquio
hiparterial 67,

El S| era considerado como una contraindicacion abso-
lutaparael TH, debido a las dificultades técnicas inheren-
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Figura 1. Dibujo delareconstruccion anatémica después del trasplante
hepético. I, vena cavainferior y venas suprahepdticas del donante:
11, tronco celiaco del donante anastomosado con la arteria hepética del
receptor anivel delabifurcacion delaramagastroduodena: 11, anas-
tomosisdelavenaporta: 1V, asaenY deRoux: V, aorta: VI, higado:
VIl estémago: VII1, poliesplenia.

tesal procedimiento. Sin embargo recientemente, se han pu-
blicado algunos casos describiendo el TH en nifios con Sl y
varias combinaciones de anomalias vasculares, sugiriendo
que ni el Sl ni la presencia de dichas ateraciones vascula-
res deben ser consideradas como contraindicaciones para el
TH en tales pacientes®.

Presentamos un caso de TH realizado a un paciente con
AVB, Sl y poliesplenia, que es el primero descrito en
Espafia.

CASO CLIiNICO

Es un nifio de 14 meses de edad, nacido a término con
un peso de 3,100 grs. Se le detectd situsinversusy un quis-
te hepdtico mediante una ecografia prenatal. Presentd icte-
riciaprogresivaen el periodo neonatal, seleredizo unala-
parotomia exploradora encontrando atresia de vias biliares
y poliesplenia por |o que se e hizo una portoenterostomia
de Kasai alos 2 meses de edad. El paciente evoluciono sa-
tisfactoriamente durante los primeros 8 meses de edad.
Posteriormente presenta fallo hepético progresivo compli-
cado con hipertension portal y detencion del crecimiento.
Se realizatransplante hepatico ortotdpico el 19 Noviembre
2001 con peso 8.300 grs.

El TH se realiz6 utilizando un higado obtenido de un
donante con situs solitus de 9 meses de edad y 8.000 grs
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de peso. El higado se degj6 en posicion central (Fig. 1), se
anastomoso el tronco comin de las venas suprahepéticas
y lavenacavainferior suprahepaticay delavenacavain-
ferior del donante alavenacavainferior infrahepdtica del
receptor, ambas fueron termino-terminal. Lavenacavain-
ferior estaba localizada en el lado izquierdo por lo que la
venaportadel donante al anastomosarla con ladel recep-
tor quedd discretamente tensa 'y angulada pero con buen
flujo. Se utiliz6 el tronco celiaco del donante dejando el
pediculo vascular lo suficientemente largo para anasto-
mosarlo con la arteria hepatica del receptor anivel dela
hifurcacion de laramagastroduodenal. El asaen'Y de Roux
previamente hecha se utilizé para la coledocoyeyunosto-
miaque facilite el drenaje biliar.

En las primeras 24 horas del postoperatorio se com-
plicd con trombosis de vena porta a pesar de recibir hepa-
rina de bajo peso molecular. Se realizatrombectomia qui-
rargicasin complicaciones. Posteriormente presentd peri-
tonitis por Enterobacter cloacae que se resolvié satisfac-
toriamente con tratamiento antibidtico. Fue dado de ata
de laUCI al décimo dia postoperatorio. Su condiciones
clinicas actuales, a 3 meses del transplante son muy bue-
nas, con transaminasas, bilirrubina, pruebas de coagula-
ciony funcion renal normales.

DISCUSION

El situsinversus, una condicion caracterizada por
laimagen en espejo de las visceras abdominalesy tora-
cicas, en relacion con lalinea media, ocurre en menos
de 5/100,000 de la poblacion general. Se ha descrito la
asociacion de atresia de vias biliares en mas del 28% de
los nifios con situs inversuso. El tratamiento estandar
para los pacientes con atresia de vias biliares es la por-
toenterostomia de Kasai, seguida por trasplante hepéti-
co en caso de hipertension portal y/o fallo hepético@11.12),
Durante varios afios, era aceptado que debido a que la
portoenterostomia fallaba en los nifios con atresia de vi-
as biliares asociada con sindrome de poliesplenia, el
Kasai no debia realizarse®®, ademés de que el situsin-
versus y todas las anomalias del sindrome de polies-
plenia, eran considerados una contraindicacion absolu-
ta de trasplante hepético, ya que representaban un ~"com-
plejo vascular letal”” con respecto al trasplante hepéti-
Cco(34389),

En 1988, Raynor y cols. publicaron el primer caso en la
literatura, de trasplante hepatico con éxito en un paciente de
4,8 afios, con atresia de vias biliares, poliesplenia, situsin-
versus, venas hepdticas con drengje hacialado izquierdo y
venacavainferior fueradel tejido hepético¥. Aunque Todo
y cols. habian realizado ya un trasplante hepatico a un pa-
ciente con situsinversusy poliespleniaen Abril de 1983,
no lo publicaron hasta 1990®.
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Watson y cals., en 1995 publican su experienciaen ocho
pacientes con Sl y poliesplenia a quienes realizaron tras-
plante hepético, y resumen ademés en formaminuciosa, los
9 casos de trasplante hepético en pacientes con situs in-
versus que ellos consideraron eran los Unicos descritos has-
ta entonces en la literatura®, aunque no consideraron en
tal revision, el caso publicado por Goran'y cols. en 1993(),
También en 1995, Douglas y cols. describieron su expe-
riencia con 6 trasplantes hepéticos en nifios con situsin-
versusiio,

Con los resultados obtenidos después de 1990, quedé de-
mostrado que aunque se requieran modificaciones en latéc-
nica quirlrgica, la presencia de situs inversus y demas ano-
malias del sindrome de poliesplenia, no son contraindicacio-
nes para el trasplante hepatico(5.10.14.15),

Mattel y cols. en 1998, publicaron dos casos de tras-
plante hepético en pacientes pediétricos con situs inver-
sus, e hicieron una descripcion detallada de los 26 pa-
cientes publicados hasta entonces en la literatura ingle-
sa9; pero no consideraron el caso descrito por Kawamoto
y cols. en 199517, Braun y cols. también en 1998 publi-
can su experiencia con dos pacientes con situs inversus,
con trasplante hepético; ademas de un paciente que setras-
plant6 utilizando un higado de donante con situs inver-
sus®®. Algo que ya se habia descrito anteriormente, in-
cluso en 1996 por Herreray cols. de Espafia, a un paciente
de 40 afios9.

Recientemente, Sugawaray cols. publicaron el trasplan-
te de donante vivo relacionado a un nifio de 2 afios 11 meses,
con aresiade viashiliares, situsinversusy dextrocardia, que
recibe el trasplante hepatico de su padre, quien también tenia
Situs inversus).

Nuestro caso, es el primero de un trasplante hepético aun
paciente pediétrico con situs inversusy poliesplenia, que se
realiza en Espafia. Aunque anteriormente Vazquez y cols. de
Espafia, publicaron €l estudio de 88 pacientes pediatricos con
atresiade vias hiliares operados de Kasal durante el periddo
entre 1984-1993, 11 de los cuales tenian tres 0 mas compo-
nentes del sindrome de poliesplenia, entre ellos 4 con situsin-
versus pero no trasplantados®. Nuestro paciente presentd trom-
bosis de vena porta dentro de las primeras 24 horas del pos-
trasplante, resuelto satisfactoriamente con trombectomia qui-
rdrgica. Latrombosis de arteriahepéticay / o vena porta, tam-
bién se reportd en cuatro de |os pacientes descritos en las
publicaciones revisadas, siendo fatal en uno de ellog8914).

En larevision que realizamos, se encontraron descri-
tos solamente 31 pacientes con situs inversusy trasplan-
te hepdtico, de los cuales solo dos fallecieron. El factor
prondstico del sindrome de poliespleniay en particular del
situs inversus, en la evolucién de la atresia de vias bilia-
res, tratados con Kasai y trasplante hepatico es muy con-
trovertido, probablemente por su rareza, por 10 que se re-
quiere un mayor nimero de pacientes para hacer un ané&
lisis estadistico®12).,
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