


“Comunicaciones Portosistémicas 
Congénitas”

Sin conflictos de interés



ColestasisHipoglucemia Esudio de  
Galactosemia

Eco Prenatal 
anormal

Ecografía 
Abdominal



Comunicación entre la vena porta y la vena SHP 



Comunicación entre la vena porta y la vena SHP 

?



ColestasisHipoglucemia Esudio de  
Galactosemia

Eco Prenatal 
anormal

Malabsorción 

Sangrado 
Digestivo



ColestasisHipoglucemia Esudio de  
Galactosemia

Eco Prenatal 
anormal

Insuficiencia 
Cardíaca 

Consumo de 
Plaquetas 

SKMHemangioma Hepático                                                               



Malformaciones vasculares
• Comunicaciones directas entre la vena porta y las venas sistémicas
• Dependiendo del tipo anatómico, esta comunicación puede llevar a desvío parcial o 

completo del flujo del portal a la VCI

Frecuencia
1 / 30,000 nacimientos

Anomalías asociadas
• Malformaciones cardiacas
• Malformaciones vertebrales
• Sindrome de polysplenia
• Síndrome de Down, Síndrome de Turner ...

Que son las Comunicaciones Portosistémicas Congénitas?



Embriología



Formas Anatómicas
Clasificación de Bicêtre

Intrahepatica Extrahepatica

Congenital portosystemic shunts: diagnosis and treatment
Abdom Radiol 2018 Aug;43(8):2023-2036

Franchi-Abella S, Gonzales E. et al.

Formas 
Complejas
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Formas Anatómicas

Unica Aneurismática Múltiple

Comunicación anormal entre:
Una o varias ramas de la Vena Porta con una o 
varias ramas de las VSH

Comunicaciones Intrahepáticas



Formas Anatómicas

Persistencia del Conducto Venoso de Arancio



Formas Anatómicas

Término-Lateral Latero-Lateral

Comunicaciones Porto-Cava

Comunicaciones Extrahepáticas

Comunicaciones 
Extrahepáticas



¿Cuáles son los cambios fisiopatológicos relacionados con las CPSC?



Productos tóxicos de la digestión

Perdida de los factores
hepatotróficos

Desviación parcial o completa del flujo del portal a la VCI

¿Cuáles son los cambios fisiopatológicos relacionados con las CPSC?



IMAGENES

US

RI

CT MR

Medicina Nuclear Ecocardiografía



Presentación Clínica 

Asintomáticos Descubiertos
Fortuitamente

Sintomáticos Complicaciones

Tumores Hepáticos
Hipertensión Pulmonar
Síndrome Hepatopulmonar
Encefalopatía
Colestasis Neonatal / Hipoglucemia
Sangrado Gastrointestinal



DEPRIVACIÓN DEL 
FLUJO PORTAL  

FACTORES
HEPATOTROFICOS 

DESVIO DEL FLUJO 
ESPLACNICO 

PRODUCTOS TOXICOS 
DE LA DIGESTION

ATROFIA HEPÁTICA 
HIPERPLASIA REGENERATIVA
HIPERPLASIA NODULAR 
FOCAL 
ADENOMAS  
HEPATOCELLULAR 
CARCINOMA
HEPATOBLASTOMA

HIPERTENSION PULMONAR

SINDROME 
HEPATOPULMONAR

ENCEFALOPATIA 
PORTOSISTEMICA



Comunicaciones Intrahepáticas Unicas|



Comunicaciones Intrahepáticas Múltiples



Arancio normal en un recién nacido

Persistencia del Conducto Venoso de Arancio



Cortesia de Stephanie Franchi Abella MD

Termino-Lateral

Comunicaciones Portosistémicas Congénitas Extrahepáticas

Comunicaciones Porto-Cava



Comunicaciones Portosistémicas Congénitas Extrahepáticas

Comunicaciones Porto-Cava

Latero-Lateral



Comunicaciones Portosistémicas Congénitas Extrahepáticas

Comunicaciones Extrahepáticas







Diagnóstico por Imágenes en las Complicaciones
Comunicaciones Portosistémicas
Congénitas



Diagnóstico por Imágenes en las Complicaciones
Comunicaciones Portosistémicas
Congénitas



Diagnóstico por Imágenes en las Complicaciones
Comunicaciones Portosistémicas
Congénitas



Complicaciones en el Recién Nacido

?

ColestasisHipoglucemia Esudio de  
Galactosemia

Congenital Portosystemic Shunts: 
Current Diagnosis and Management

J Pediatr Gastroenterol Nutr. 2019 Jan 4

McLin VA, Franchi-Abella S et al.



Formas Anatómicas más frecuentes en el recién nacido

Unica Aneurismática Múltiple

Comunicaciones Intrahepáticas



Tratamiento a todos?

Tratamiento

Tumores Hepáticos
Hipertensión Pulmonar
Síndrome Hepatopulmonar
Encefalopatía
Sangrado Gastrointestinal

Comunicaciones Intrahepáticas

< 2 años > 2 años

Cierre espontáneo

Todas las formas anatómicas
SINTOMATICAS



Comunicaciones Portosistémicas
CongénitasTratamiento

Como cerrarlas?

Radiología Intervencionista Cirugía





Conclusion

• Las CPSC conllevan riesgos de complicaciones severas.

• El cierre espontáneo en niños menores de dos años con derivaciones intrahepáticas es 
posible.

• La hipertensión pulmonar es la complicación más grave.

• La oclusión de la derivación es posible en la mayoría de los tipos anatómicos.

• Si aparecen complicaciones, el cierre es obligatorio.

• Debemos considerar el cierre preventivo en pacientes asintomáticos?



Muchas Gracias por su atención!
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