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RESUMEN
El shunt porto sistémico congénito es una causa rara de hipoxemia y una patología muy poco frecuente con complicaciones 
severas si no es tratada. Fue descrito por primera vez por John Abernethy en 1793. Existen dos tipos: tipo I (shunt termino 
lateral) en el que hay ausencia total del flujo portal intrahepático y tipo II (shunt latero lateral) con flujo portal parcialmente 
conservado. Se presenta el caso de una niña de 6 años de edad con antecedente de hipoxemia crónica desde los 4 años y 
medio de vida, acompañado de disnea progresiva, quien fue referida a la unidad de neumología pediátrica con diagnóstico 
de cianosis central. Entre los estudios diagnósticos considerados se realizó ecografía doppler del sistema venoso portal, 
evidenciándose ausencia de vena porta principal; además se realizó angiotomografía del sistema arterio-venoso portal y 
mesentérico, confirmándose la agenesia de vena porta. Se completó el estudio con una porto-esplenografía que confirmó 
el diagnóstico de malformación de Abernethy tipo I b. La malformación de Abernethy tipo I es más frecuente en el sexo 
femenino, tiene varias formas de presentación y el tratamiento es el trasplante hepático. En la malformación de Abernethy 
tipo II la circulación portal es variable y tiene mejor pronóstico que la de tipo I. La disnea al ejercicio y la cianosis central 
es una forma de presentación que debemos tener en cuenta en el diagnóstico diferencial de la patología cardiorrespiratoria 
en la edad pediátrica.
Palabras clave: Agenesia; Vena porta; Niño (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 I (termino-lateral shunt), in which 
there is total absence of the intrahepatic portal flow, and type II (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 I Abernethy malformation is 
more common in females, shows up in different ways and is treated with liver transplantation. On the other hand, type II 
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).

INTRODUCCIÓN

El shunt porto sistémico congénito o malformación 
de Abernethy es una entidad sumamente rara, en la cual 
el flujo sanguíneo porto sistémico drena en una vena 
sistémica, evitando así su paso por el hígado través de 
un shunt parcial o completo. Así se diferencia dos tipos: 
el tipo I (shunt término lateral) en el que hay ausencia 
total de flujo portal intrahepático y el tipo II (shunt 
latero lateral) con flujo portal parcialmente conservado 
(Figura 1). La malformación tipo I es la más frecuente, 
predomina en el sexo femenino y suele asociarse a 
otras malformaciones como poliesplenia y cardiopatía, 

siendo la trisomía 21 la alteración cromosómica a 
la que se asocia con mayor frecuencia (1,2,3,4). Hay 
varias formas de presentación y la mayoría de niños 
pueden estar inicialmente asintomáticos; sin embargo, 
a largo plazo pueden aparecer nódulos hepáticos por 
aumento del flujo arterial y disminución del flujo portal 
y alteraciones hemodinámicas por hiperflujo (3,5,6,7). Se 
postula que la cianosis es secundaria a un desequilibrio 
del cociente ventilación perfusión causado por 
hiperflujo pulmonar (8). La diferenciación en tipo I ó tipo 
II es esencial para determinar el tratamiento definitivo, 
el cual será trasplante hepático en la malformación tipo 
I. El objetivo de este reporte es resaltar y considerar a 
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la malformación de Abernethy como causa inusual de 
disnea y cianosis central en la población pediátrica.

CASO CLÍNICO

Paciente de sexo femenino de 6 años de edad, con 
tiempo de enfermedad de un año 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 oxígeno y nebulizaciones con salbutamol con 
poca mejoría. Por ser los síntomas más frecuentes es 
evaluado por médico cardiólogo quien nota disnea en 
reposo y cianosis marcada en labios y lecho ungueal, 
además nota retraso en la curva de talla y peso para la 
edad, por lo cual decide referirla al INCOR (Instituto 
Nacional del Corazón) para descarte de cardiopatía 
congénita. En el INCOR realizan una ecocardiografía 
y cateterismo cardiaco, no evidenciándose 
malformaciones cardiacas ni hipertensión pulmonar, por 

lo cual es referida a la unidad de Neumología Pediátrica 
del Hospital Edgardo Rebagliati Martins para descarte 
de patología respiratoria. En la unidad de Neumología 
se elabora un plan de trabajo que incluye radiografía 
de tórax, dosaje de metahemoglobina, prueba de 
hiperoxia, ecocardiografía, ecografía abdominal, 
ecodoppler abdominal, angiotem abdominal y por 
último esplenoportografía.

Examen físico y evolución:

Paciente con cianosis central, saturación de oxigeno 
de 75% sin aporte de oxígeno y que llega hasta 83% 
con oxígeno a través cánula nasal a 3 L/min. Piel tibia 
con escaso panículo adiposo, algunas telangiectasias 
en cara e hipocratismo digital marcado. La relación T/E 
corresponde al p10 y P/E al p5; tórax 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 hipertensión portal.

Al ingreso se dosó metahemoglobina cuyo resultado 
fue 0,5% (dentro del rango normal), la radiografía 
de tórax y la ecocardiografía fueron normales. El 
ecodoppler abdominal informó la existencia de shunt 
entre vena porta derecha y vena cava. Se solicitó 
angiotem abdominal con reconstrucción vascular 
confirmándose el hallazgo del shunt (Figura 2). Luego 
se realizó una porto esplenografía que demostró la 
presencia de flujo sanguíneo con comunicación entre 
vena porta y vena cava inferior e inexistencia de la vena 
porta izquierd. De esta manera todo el sistema venoso 
esplácnico no pasa por el hígado, dirigiendo toda la 
sangre a vena cava inferior (Figura 3).

El diagnóstico final fue malformación de Abernethy 
tipo Ib y se refirió al paciente al servicio de cirugía 
pediátrica para trasplante hepático.

Figura 1. Tipos de malformación de Abernethy.

Figura 2. Angiotem Abdominal que muestra en punta 
de flecha la comunicación entre vena porta y cava 
inferior.

VCI: Vena Cava inferior, VE: Vena esplénica, VSM: Vena Mesentérica Superior, VP: Vena Porta.
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DISCUSIÓN

Las malformaciones del sistema venoso abdominal 
son alteraciones vasculares raras. Esta anomalía vascular 
varía mucho en su presentación y el tratamiento 
dependerá del tipo de malformación (1,2,7,9). El primer 
hallazgo descrito por Abernethy, ausencia congénita 
de la vena porta y shunt mesentérico-cava, se basó en 
un examen post-morten realizado a un lactante de 10 
meses de edad quien murió por causa desconocida (4). 
En 1883, kiernan describió el segundo caso de 
anastomosis porto cava congénita en una adolescente 
de 18 años de edad en quien la arteria hepática se 
observó elongada (10).

Se ha publicado en la literatura mundial 39 casos 
de Abernethy tipo I y 22 casos de Abernethy tipo 
II (13). En el tipo I hay una ausencia total del flujo portal 
intrahepático, estos pacientes llegan a encefalopatía 
hepática en edad adulta, y el tratamiento es el trasplante 
hepático.

Un reporte caso publicado el 2005 que incluyo 4 
pacientes, de los cuales tres eran varones y 1 mujer, 
fueron diagnosticados entre los 0 y 28 meses de 
edad con una mediana de 14 meses, tres de los casos 
correpondieron al shunt porto sistémico tipo I y uno 
(varón) al tipo II. En todos estos casos el diagnóstico 
se hizo mediante ecodoppler abdominal. Sólo un 
paciente varón de 2 años presentó 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 
presentación fue diferente (1).

En un reporte de una serie de casos de veintidós 
niños tratados y seguidos en el hospital de Bicetre con 
derivación portosistémica, donde se evaluó la evolución 

y su comportamiento; este estudio incluyó la medición 
de la presión de la Porta, angiografía Portal durante la 
prueba de oclusión y el cierre de la derivación por vía 
quirúrgica y/o técnicas endovasculares. Los resultados 
fueron variados, cinco de los recién nacidos con 
shunt intrahepático presentó colestasis que resolvió 
espontáneamente, 17 niños mayores presentaron 
tumoraciones en el hígado y tuvieron signos de 
hipertensión portal, hipertensión arterial pulmonar, 
encefalopatía porto sistémica, insuficiencia cardíaca 
y glomerulonefritis. Las derivaciones porto sistémicas 
fueron cerradas por métodos endovasculares en 5 niños 
y quirúrgicamente en 10 niños. El cierre del Shunt dio 
lugar a la restauración del flujo portal intrahepático 
en todo su sistema con regresión completa o parcial 
de masas hepáticas benignas además de regresión 
y estabilización pulmonar, cardíaca, neurológica y 
renales; cabe mencionar que tan solo tres niños de 
entre los 5 y 11 años de edad, presentaron hipertensión 
pulmonar, incluyendo disnea de esfuerzo. Además dos 
niños presentaron hipoxemia secundaria a la derivación 
arterio venosa pulmonar estos pacientes tenían cianosis 
y disnea con saturación de oxigeno que oscilaba entre 
83 y 90% (11).

Otra forma de presentación, menos frecuente, es 
con cianosis central, como es el caso de 2 pacientes 
de la India, de 5 y 9 años de edad qienes acudieron 
a atención medica por cianosis como signo principal 
además de retardo de crecimiento. El diagnostico de 
ambos pacientes se realizó en gase a una ecografía 
dopplern que mostró la anastomosis de la vena Porta 
con la vena Cava Inferior (4,8).

CONCLUSIÓN

El shunt porto sistémico congénito es una 
malformación rara que tiene múltiples formas de 

Figura 3. Porto esplenografía se evidencia con mejor detalle la comunicación porto-cava.

A: Anastomosis; VE: Vena esplénica; P: Vena Porta; VMS: Vena mesentérica superior, B: Bazo
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presentación y se asocia a otras malformaciones. La 
disnea y la cianosis central es una forma de presentación 
poco usual que debemos tener en cuenta en el 
diagnóstico diferencial de patología cardiorrespiratoria 
en pediatría.

La derivación porto sistémica congénita conlleva 
riesgos de complicaciones graves en los niños. Se debe 
considerar de forma preventiva el cierre de una derivación 
que persiste más alla de los de 2 años de edad.

Es necesario el diagnóstico precoz. El examen 
preferente es el ecodoppler con posterior confirmación 
medianfe angiotem abdominal. El tratamiento es 
sumamente importante pues su retraso puede devenir 
en lesiones irreparables hasta la insuficiencia hepática 
y muerte.
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RESUMEN
Se presenta el primer caso de cirugía de Whipple realizada en el Hospital Regional de Tumbes para tratamiento de ampuloma 
con resultado exitoso. Reporte de caso de una paciente con diagnóstico de ampuloma en la que se realizó la primera cirugía 
de Whipple efectuada en el Hospital Regional de Tumbes en octubre del año 2014. La paciente con diagnóstico de síndrome 
ictérico obstructivo por ampuloma fue sometida a cirugía de Whipple, cursó el post operatorio con mejoría paulatina, no 
presentó patología respiratoria, ni cursó con fiebre, la paciente toleró la vía oral, la ictericia disminuyó y fue dada de alta 
hospitalaria a los 13 días. Cursó con fístula pancreática de gasto bajo (30 cc/día) la cual remitió a las 3 semanas. La paciente 
presentó mejoría clínica evidente y con resultados quirúrgicos satisfactorios hasta la fecha. La cirugía de Whipple es la técnica 
quirúrgica de elección en el tratamiento del ampuloma y es factible de realizarse, en casos que lo ameriten, en hospitales de 
frontera si se cuenta con el personal capacitado y la logística necesaria.
Palabras clave: Ampolla de Vater; Ampuloma; Ictericia; Enfermedad de Whipple (fuente: DeCS BIREME).

ABSTRACT
To report the first case of Whipple surgery performed at the Regional Hospital of Tumbes for the treatment of ampullary 
adenocarcinoma with successful results. A case report of a patient with diagnosis of ampullary adenocarcinoma, in whom 
was performed the first Whipple surgery at the Regional Hospital of Tumbes, in October, 2014. The patient diagnosed 
with an obstructive jaundice syndrome due to ampullary adenocarcinoma underwent Whipple surgery. She performed the 
postoperative period with gradual improvement, she did not present with respiratory pathology, she not have fever, the patient 
tolerated the oral route, the jaundice decreased and she was discharged after 13 days. She presented low-output pancreatic 
fistula (30 cc/day), which remitted at 3 weeks. The patient presented evident clinical improvement and satisfactory surgical 
results to date. Whipple surgery is the surgical technique of choice in the treatment of the ampullary adenocarcinoma and it is 
feasible to perform, in cases that is indicated, in bounderies hospitals if you have the trained personnel and necessary logistics.
Keywords: Ampulla of Vater; Ampullary adenocarcinoma; Jaundice; Whipple disease (source: MeSH NLM).

INTRODUCCIÓN

La ampolla de Vater es la parte del duodeno donde 
confluyen y desembocan el conducto biliar y el 
pancreático, fue descrita por Abraham Vater en 1720 (1). 
Aunque tiene menos de 1 cm de diámetro es el área del 
intestino delgado que tiene la incidencia más elevada 
de transformación neoplásica y tumores malignos (2). 
Es probable que esta proporción tan alta sea resultado 
de la producción local de carcinógenos debido a las 
interacciones combinadas entre los componentes de la 
bilis, los jugos pancreáticos y el contenido duodenal. 
En la ampolla de Vater se producen tumores tanto 
benignos como malignos y metastásicos procedentes 
de otros tumores primarios (3). El adenocarcinoma es 

el tumor maligno más común de la ampolla de Vater 
representa el 10 a 36% del total de las neoplasias 
periampulares resecables (4). Representa un 0,2% de 
todas las neoplasias gastrointestinales evidenciadas en 
las autopsias (5). En una revisión de la literatura realizada 
desde 1975 hasta la actualidad se ha observado una leve 
predominancia de la incidencia en el sexo masculino, la 
edad de aparición suele oscilar entre los 55 y 65 años (4). 
El cáncer de la ampolla de Vater debe ser diferenciado 
del de cabeza de páncreas debido a que el pronóstico 
y la factibilidad de una intervención terapéutica con 
criterio curativo son diferentes. Del 76,5% al 78% 
de los pacientes con carcinoma de ampolla de Vater 
tendrán una posibilidad de resecabilidad comparados 
con un 22% de los pacientes con tumores cefálicos de 


