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RESUMEN

Objetivos. La trombosis portal extrahepética (TPEH) es la causa
mds frecuente de hipertension portal en el nifio. El objetivo de este
estudio es analizar la utilidad de la técnica quirdrgica que crea un shunt
mesoportal para mejorar o revertir las alteraciones causadas por la TPEH.

Material y métodos. Revision retrospectiva de los pacientes con
TPEH idiopdtica sometidos al shunt mesoportal y andlisis de los cambios
en la cifra de leucocitos, plaquetas, tiempo de protrombina y tamafio
del bazo al afio de la cirugia.

Resultados. De los 12 pacientes intervenidos, 10 tenfan leucopenia,
11 plaquetopenia, 9 un tiempo de protrombina alargado y todos presen-
taban hiperesplenismo. Una paciente suftié una trombosis postoperatoria
del shunt por la que fue reoperada con cambio de la técnica quirtrgica.
El resto de pacientes (92%) tienen un shunt funcionante con un segui-
miento 4,3 + 2.5 afios y no han sufrido ningiin sangrado gastrointestinal.
Al afio de la cirugfa, observamos cambios significativos en el nimero
total de plaquetas, tiempo de protrombina y tamafio del bazo, no siendo
estos cambios significativos para la cifra de leucocitos. Sin embargo,
el nimero de pacientes que pasé de estar leucopénico a tener cifras
normales de leucocitos, si fue significativo, hecho que también ocurrié
en el caso de las alteraciones en el tiempo de protrombina.

Conclusiones. El shunt mesoportal de Rex mejora de manera efec-
tiva las alteraciones asociadas a la hipertension portal por TPEH, con
una alta tasa de éxito, por lo que deberia ser la técnica de eleccion en
estos pacientes.

PaLABRAS CLAVE: Hipertension portal; Trombosis portal extrahepdtica;
Cavernomatosis portal; Shunt mesoportal; Shunt de Rex.

RESULTS OF THE MESOPORTAL BYPASS (REX SHUNT) IN THE
TREATMENT OF IDIOPATHIC EXTRAHEPATIC PORTAL VEIN
OBSTRUCTION IN CHILDREN

ABSTRACT
Background. Extrahepatic portal vein obstruction (EPVO) is the
principal cause of portal hypertension in children. The objective of this
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study was to analyze the capacity of the surgical technique that creates
a mesoportal shunt to treat changes caused by EPVO.

Methods. Retrospective review of patients with idiopathic EPVO
who underwent a mesoportal shunt and analysis of the changes in the
number of leucocytes, platelets, prothrombin time and spleen size one
year after the surgery.

Results. Twelve patients underwent surgery, out of which 10 had
prior leukopenia, 11 thrombopenia, 9 longer prothrombin times and all
had hypersplenism. One patient suffered a postoperative shunt thrombo-
sis, was reoperated and underwent a change in the operative technique.
The remaining patients (92%) have functioning shunts 4.3 + 2.5 years
after surgery, and none have suffered any episode of gastrointestinal
bleeding. One year after surgery, there were significant changes in the
number of platelets, prothrombin time and spleen size, with no sig-
nificant changes in the number of leukocytes. However, the number of
patients who went from a leukopenic to a normal state was significant,
as happened with changes in prothrombin time.

Conclusions. Mesoportal Rex shunt improves some of the disor-
ders caused by portal hypertension in children suffering EPVO, with a
high rate of surgical success. This technique should be of first choice
in these patients.

KEeY WoRrbs: Portal hypertension; Extrahepatic portal vein obstruction;
Portal cavernomatosis; Mesoportal bypass; Rex shunt.

INTRODUCCION

La trombosis portal extrahepdtica (TPEH) es la causa més
frecuente de hipertension portal crénica en el nifio, siendo res-
ponsable de hasta el 40% de los casos de hemorragia digestiva
secundaria a varices gastroesofdgicas(-?. Entre otras mani-
festaciones figuran la ascitis, la trombocitopenia secundaria
a hiperesplenismo y otros trastornos de la coagulacién®. El
parénquima y la funcién hepdtica se encuentran conservados,
al contrario que en otras causas de hipertension portal causa-
das por enfermedades hepéticas parenquimatosas“?.

El tratamiento de la TPEH histéricamente ha incluido
actos quirdrgicos paliativos para tratar las secuelas de la hi-
pertension portal, sometiéndose a los pacientes a multiples
procedimientos endoscdpicos para el control de las varices
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gastroesofdgicas. El tratamiento quirtrgico se ha reservado
tradicionalmente para pacientes con necesidad de multiples
trasfusiones y procedimientos endoscpicos, asi como hiper-
esplenismo sintomatico. Las técnicas quirdrgicas que se han
empleado incluyen los distintos tipos de shunts portosistémi-
cos, procedimientos de desconexion venosa géstrica e incluso
la esplenectomia. Algunos de estos métodos consiguen aliviar
la hipertensién portal pero no restauran el flujo hepético©.
El shunt mesoportal de Rex constituye una técnica curativa
que restituye el flujo hepdtico. Hay cada vez mas evidencia
cientifica que sugiere que esto tiene efectos beneficiosos en
la funcién cognitiva, el crecimiento somético y la capacidad
sintética hepdtica de estos pacientes®-10).,

El objetivo primario de este estudio consiste en analizar
la utilidad de esta técnica quirdrgica para mejorar los para-
metros o incluso revertir algunas de las alteraciones causadas
por la TPEH, como son el hiperesplenismo, la leucopenia,
trombopenia y alteraciones de la coagulacion al afio de la
cirugia. Hemos realizado, asimismo, un estudio descriptivo
sobre los principales datos epidemioldgicos, clinicos pre y
perioperatorios, y de resultados a largo plazo.

PACIENTES Y METODO

La muestra de nuestro estudio estd formada por 12 pa-
cientes intervenidos entre mayo de 2007 y marzo de 2015 en
nuestro Servicio por TPEH, a los que se les pudo realizar un
shunt mesoportal de Rex. Se excluyeron aquellos pacientes
con trombosis portal tras trasplante hepético y aquellos a los
que no se les pudo realizar esta técnica por tener una vena
porta izquierda insuficiente.

La técnica quirtdrgica empleada fue similar a la descrita
por De Ville de Goyet et al en 1992(D. Se realiza mediante
laparotomia subcostal derecha ampliada, con diseccién en el
receso de Rex del ligamento umbilical en direccién proximal
hasta hallar la porcién mds distal de la vena porta izquierda
intrahepdtica. Sobre esta se anastomosa un injerto venoso
autélogo previamente extraido (mds cominmente de vena
yugular izquierda) y se conecta dicho injerto a la vena me-
sentérica superior, cerca de su unién con la vena esplénica,
creando un shunt que dirige el flujo sanguineo de la circula-
cién mesentérica al parénquima hepético.

El régimen postoperatorio de anticoagulacion consistié
en heparinizacion durante el primer mes en 9 pacientes y
antiagregacion durante 6 meses en todos ellos. En un paciente
se utilizé acenocumarol en lugar de heparina. Los restantes
3 pacientes recibieron antiagregacion durante 6 meses tras el
alta, sin protocolo previo de anticoagulacion.

Se llevé a cabo un estudio retrospectivo mediante revision
de historias clinicas en el que se recogieron los principales
datos epidemioldgicos y clinicos sobre el debut y desarrollo de
la enfermedad, el estado de los pacientes antes de la cirugia y
las complicaciones derivadas de esta. Se revisaron los estudios
analiticos y ecograficos llevados a cabo rutinariamente el dia
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Tablal.  Valores analiticos y ecogrificos de referencia.

Leucocitos (10°/uL)
2-6 afios: 6-17
6-12 anos: 4,5-14,5
> 12 afios: 4,5-13
Plaquetas (10°/uL)
2-6 afios: 210-490
6-12 afios: 170-450
> 12 afios: 180-430

Tiempo de protrombina (segundos)
12,4 +0,78

Tamaiio del bazo (centimetros)

Edad Media Limite superior
0-3 meses 45 6
3-6 meses 5.3 6,5
6-12 meses 6,2 7
1-2 afos 6,9 8
2-4 anos 7.4 9
4-6 anos 7,8 9,5
6-8 afios 8,2 10
8-10 anos 9,2 11
10-12 afios 9,9 11,5
12-15 afios 10,1 12

previo a la intervencidn, y en las revisiones ambulatorias al
afio de la cirugfa (389 + 67 dias). Se midi6 el nimero total
de leucocitos y de plaquetas (ambos expresados en unidades
103/ul), el tiempo de protrombina (en segundos) y el tama-
o del bazo (en centimetros, teniendo en cuenta su didmetro
maximo). Se valord también el nimero de pacientes en los
que los citados pardmetros se encontraban en valores normales
antes y al alo de la cirugia, estableciéndose como pardmetros
de normalidad segtin la edad del paciente, los descritos en la
Tabla [1213), Todos los estudios analiticos y ecogréficos fueron
realizados en nuestro hospital.

El analisis estadistico se llevo a cabo con SPSS 20, utili-
zando el test # de Student para datos apareados para la valo-
racién de pardmetros cuantitativos y el test de Wilcoxon para
datos apareados para la valoracién de pardmetros cualitativos.
Se consideraron estadisticamente significativos los valores
con p< 0,05. Todos los resultados se expresan en media y
desviacion estdndar.

RESULTADOS

Doce pacientes fueron intervenidos por TPEH con reali-
zacion de un shunt mesoportal de Rex, de los cuales 6 fueron
mujeres y 6 varones, con una edad mediana de 6,6 + 3,4
afios (rango entre 2,4 y 13,2 afios). Siete de ellos (58%%)
provenian de otras comunidades. Ninguno tenfa factores de
riesgo conocidos para el desarrollo de trombosis portal, como
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TablaIl.  Evolucion de los valores analiticos y ecograficos (media y desviacion estandar) antes y al afio de la intervencion.
Antes Después Valor de p
Leucocitos (103/ul) 4,244 + 2,622 5,271 + 1,052 0,195
Plaquetas (10%/ul) 109 + 110 184 + 127 0,000
Tiempo de protrombina (segundos) 149+2 12,6 +1,1 0,004
Esplenomegalia (cm) 152+38 133£33 0,043
20 T 10.000 — 06
18 -
T 8.000
16 .
14 - 6.000 —
124
4.000 -
10 T
8 2.000 — ==
\ \ \ \
Antes Después Antes Después
Tamafio del bazo (cm) Cifra de leucocitos (unidades x 10° /uL)

Figura 1. Tamaiio del bazo antes y al afio de la intervencion.

Figura 2. Cifra de leucocitos antes y al afio de la intervencién.

trastornos de hipercoagulabilidad o historia de cateterizacion
de la vena umbilical. Como udnicos antecedentes, un pacien-
te sufrfa hipertension pulmonar en tratamiento médico, dos
pacientes habian tenido bajo peso al nacer (inferior a 2 kg),
uno por prematuridad y otro por crecimiento intrauterino
retardado, y otro cumplia criterios de enfermedad celiaca.
Ninguno habia sido sometido a ninguna intervencion qui-
rdrgica abdominal previa.

El diagnéstico de TPEH ocurri6 a los 3,4 + 3.4 afios (rango
entre 6 meses-11,8 ailos) y el primer sintoma fue en 8 de ellos
sangrado digestivo alto, en 3 esplenomegalia y en un paciente
el diagnostico fue casual. Once pacientes (92%) tuvieron en
alglin momento previo a la cirugia hemorragia digestiva alta,
5 de ellos tuvieron un solo episodio, mientras que 6 tuvieron
mds de un episodio, con un méximo de 9. Cinco pacientes con
sangrado digestivo requirieron en el momento agudo algtin
tipo de tratamiento endoscdpico (en 3 se realizo esclerosis,
en 2 ligadura con bandas y en el otro ambos procedimientos).
El dnico paciente que no tuvo hemorragia digestiva alta cur-
s6 con otros sintomas hemorrdgicos que fueron epistaxis y
hematomas cutdneos de repeticion, esplenomegalia y signos
radioldgicos evidentes de hipertension.

Las alteraciones analiticas secundarias a hipertension por-
tal estaban presentes en la mayorfa de los pacientes. Asi, 10
(83%) tenian leucopenia, 11 (92%) tenian plaquetopenia y 9
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(75%) un tiempo de protrombina alargado. Todos presenta-
ban hiperesplenismo, aunque en un paciente este dato no fue
valorable por presentar poliesplenia.

El tiempo desde el diagndstico hasta la cirugia fue de
38,7 + 36,6 meses (con un minimo de 3 meses y un maximo
en el paciente mds antiguo de la serie de 8,4 afios). No hubo
incidencias resefiables durante ninguna de las intervenciones
y en todas se utiliz vena yugular izquierda como injerto para
realizar el shunt. En un paciente se identific6 una anatomia
compleja con la asociacién de poliesplenia, malrotacion, porta
preduodenal y ausencia de cava retrohepdtica.

Una paciente sufrid una trombosis del shunt a las 30 horas
de la cirugfa, por la que tuvo que ser reintervenida, realizdndo-
se un shunt mesocavo por incapacidad de repermeabilizar el
injerto con seguridad. El resto de pacientes (92%) presentaron
un buen estado del shunt en el momento de seguimiento que
fue de 4,3 + 2,5 afios y ninguno habia sufrido recidiva del
sangrado gastrointestinal. La dnica complicacién consisti6
en una obstruccidn intestinal por bridas a los 2,25 afios de la
cirugia que requirid reseccion intestinal.

El andlisis estadistico demostré cambios significativos al
afo de la cirugia en el nimero total de plaquetas, tiempo de
protrombina y tamailo del bazo, no siendo estos cambios sig-
nificativos en el caso de la cifra total de leucocitos (ver Tabla
IT, Figs. 1-4). Sin embargo, el nimero de pacientes que pasé
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Figura 3. Cifra de plaquetas antes y al afio de la intervencion.

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

Tabla IIl.  Nimero de pacientes con alteraciones analiticas y ecograficas (niimero absoluto y porcentaje) antes y al afio de la
intervencion.
Antes Después Valor de p
Leucopenia 9 (82%) 4 (36%) 0,025*
Plaquetopenia 10 (91%) 8 (713%) 0,157
Tiempo de protrombina alargado 9 (82%) 3 (27%) 0,014*
Esplenomegalia 8 (100%) 7 (88%) 0,317

de estar leucopénico a tener cifras normales de leucocitos, si
fue significativo, hecho que también ocurri6 en el caso de las
alteraciones en el tiempo de protrombina. Dicho fendmeno
no ocurrid, en cambio, en el caso de la plaquetopenia y del
hiperesplenismo (ver Tabla III).

DISCUSION

El manejo de la TPEH se ha basado tradicionalmente en
el control del sangrado por varices gastroesofdgicas mediante
procedimientos endoscpicos y la creacidn de shunts porto-
sistémicos que derivan el flujo portal a otros territorios, como
forma de paliar la hipertensién portal y prevenir nuevos epi-
sodios de sangrado. El manejo de esta patologia ha cambiado
drdsticamente en las dltimas décadas con la introduccion de la
técnica quirtrgica del shunt mesoportal de Rex. Esta técnica
restituye el flujo sanguineo al higado, ademés de aliviar la hi-
pertension portal. Las mayores series publicadas en pacientes
pediétricos con TPEH (que incluyen 65 y 29 casos) reportan
una tasa de éxito del 96%1415, que es similar a la publicada
en pacientes sometidos a shunts portosistémicos del 97%©),
y muy superior a los procedimientos endoscépicos, tras los
cuales la tasa de resangrado se sitda entre 17% y el 44%19).
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En nuestro estudio los resultados del shunt de Rex hasta el
momento han sido similares a las grandes series con una tasa
de éxito del 92% y una remisién del sangrado en el 100% de
los pacientes con shunt normofuncionante.

Los sintomas derivados del hiperesplenismo, como la
trombocitopenia y la esplenomegalia causan una morbilidad
considerable en los nifios con TPEH. La esplenomegalia ma-
siva puede causar dolor o incomodidad, y la trombocitopenia
contribuye a la formacion de hematomas y facilidad para el
sangrado, empeorando la hemorragia por varices esofigicas.
Nuestros resultados demuestran una disminucién del tamafio
del bazo y un aumento de la cifra de plaquetas, resultados
similares a los observados en otras series'¥. En el caso de los
pacientes que estdn en situacion de leucopenia, esta parece
revertirse en un nimero significativo de ellos, aunque el au-
mento no se ha podido demostrar en su cifra total. Esto podria
explicarse por el hecho de que muchos pacientes presentan
cifras de leucocitos cercanos al limite de los valores norma-
les y un leve aumento de estos puede llegar a normalizar su
cifra. Sin embargo, en el caso del tamaiio del bazo y de la
cifra de plaquetas, a pesar de su mejorfa no llegan a alcanzar
cifras normales. Esto puede ser debido a la incapacidad, en
la mayoria de los casos, de crear un shunt que sea capaz de
canalizar el flujo portal de forma completa, por lo cual persis-
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tirfa cierto grado de hipertension portal con esplenomegalia
y atrapamiento plaquetario debido a esta.

Aunque tanto el shunt de Rex como los shunts portosisté-
micos disminuyen el grado de hipertension portal y previenen
la recurrencia del sangrado por varices, solo el primero tiene
el potencial de prevenir o incluso revertir las complicaciones
derivadas de la ausencia de un paso hepdtico sanguineo. Entre
el 70 y el 75% del flujo hepdtico proviene de la circulacion
mesentérica y esplénica a través de la vena porta principal 17
El shunt de Rex restaura un grado variable de flujo hepat6peto,
causando un aumento rapido y persistente de la velocidad de
flujo y el didmetro de todas las ramas portales intrahepéti-
cas’®. Se ha demostrado una masa hepética anormalmente
baja en los nifios con TPEH, que se normaliza tras el shunt
de Rex™. Los sintomas de esta disfuncion hepdtica incluyen
sintesis anormal de factores de coagulacion, elevacién del
amonio sérico, con o sin sintomas de encefalopatia y retraso
del crecimiento somdtico. Dado que los nifios con TPEH no
tienen alteraciones intrahepéticas, el restablecimiento del flu-
jo hepético normaliza estos pardmetros. En nuestro estudio
hemos observado una mejoria en el tiempo de protrombina
tras la cirugfa, con normalizacién de su cifra en un nimero
significativo de pacientes. Otros estudios avalan estos resul-
tados, que sin embargo no se observan con otro tipo de téc-
nicas, como los shunt portosistémicos, en los que no existe
restablecimiento del flujo hepético®19-20,

Nuestro estudio tiene serias limitaciones como el pequeilo
nimero de pacientes y una falta de seguimiento a largo plazo.
Se trata de un estudio retrospectivo, por lo que no hemos
podido realizar algunas determinaciones que hubieran sido
interesantes, como el nivel de amonio en sangre o la existencia
de encefalopatia.

Aunque debemos ser cautos acerca del éxito de nuestros
resultados, si podemos decir que el shunt de Rex restaura
en parte el flujo portal revirtiendo en muchos pacientes las
alteraciones de la coagulacidn, y disminuye la hipertension
portal, aliviando el hiperesplenismo y la plaquetopenia aso-
ciados a ella. Basdndonos en nuestra experiencia y en la de
otros grupos, y de acuerdo con lo recomendado por las guias
clinicas de consenso de expertos®), opinamos que el shunt
mesoportal de Rex es la cirugia de eleccién en los pacientes
con TPEH. Dado que no solo revierte en gran medida los
sintomas derivados de la hipertension portal, sino que tiene
efectos beneficiosos adicionales, opinamos que debe realizarse
a una edad temprana tras el diagndstico como una estrategia
preventiva y no solo como una técnica paliativa.
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