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OBSERVACIONES CLÍNICAS

RESUMEN

Las fístulas portosistémicas venosas intrahepáticas no debi-

das a traumatismos o biopsia son raras y su causa se discute

en la bibliografía, donde se postula un origen congénito o

adquirido debido a cirrosis e hipertensión portal. La ence-

falopatía hepática se presenta en los casos en los que hay

una cirrosis hepática asociada. Se presenta un caso de una

fístula aneurismática portohepática venosa de diagnóstico

incidental mediante ecografía convencional, confirmada

posteriormente por ecografía Doppler y tomografía compu-

tarizada abdominal. Debido a la ausencia de clínica de ence-

falopatía hepática, se desestimó el tratamiento percutáneo

intravascular o quirúrgico.

SPONTANEOUS ANEURYSMAL PORTOHEPATIC
FISTULA: IMAGING DIAGNOSIS

Intrahepatic portosystemic venous shunts not related to

trauma or biopsy are infrequent and their etiology is contro-

versial. A congenital or acquired origin due to cirrhosis and

portal hypertension has been proposed. Hepatic encephalo-

pathy is present when there is associated cirrhosis. We des-

cribe a case of aneurysmal portohepatic venous fistula that

was incidentally diagnosed with conventional ultrasono-

graphy and was subsequently confirmed by Doppler ultra-

sonography and computed tomography scan. Because there

were no symptoms of encephalopathy, no surgical or vascu-

lar percutaneous treatment was provided. 

INTRODUCCIÓN

En los pacientes con cirrosis hepática e hipertensión por-
tal, la mayoría de las colaterales venosas portosistémicas
son extrahepáticas. Si exceptuamos la repermeabilización
de las venas paraumbilicales y las pequeñas fístulas por-
tohepáticas menores de 2 mm presentes en estos pacien-
tes1-3, las grandes fístulas portohepáticas venosas intrahe-
páticas (FPVI) son poco comunes2-5. En la literatura
científica se han descrito 60 casos, la mayoría de ellos
diagnosticados mediante angiografía convencional2,6. La
etiología de las fístulas no relacionadas con biopsia, trau-
matismo o cirugía previa es controvertida y se ha estable-
cido un posible origen congénito o adquirido debido a hi-
pertensión portal. Presentamos un caso de una fístula
portohepática venosa espontánea (FPVE) en una mujer de
71 años con un hígado de estasis diagnosticada mediante
ecografía.

CASO CLÍNICO

Mujer de 71 años, con antecedentes de enfermedad pulmonar obstructi-
va crónica, insuficiencia cardíaca con valvulopatía mitral y aórtica, y
anemia crónica por síndrome mielodisplásico. Acudió al servicio de ur-
gencias por astenia y anorexia de 1 mes de evolución acompañadas en
los 5 días previos al ingreso de febrícula y dolorimiento en el hipocon-
drio derecho. En la exploración física se apreciaba una hepatomegalia
de unos 4 cm, dolorosa a la palpación. La exploración neurológica fue
normal, sin signos de encefalopatía hepática. No presentaba anteceden-
tes de traumatismo, cirugía abdominal, biopsia hepática ni ingesta abu-
siva de alcohol. En la analítica se observó una ligera pancitopenia se-
cundaria a la mielodisplasia (hemoglobina 11,6 g/dl, hematocrito
34,5%, leucocitos 5.550/µl, plaquetas 159.000/µl), creatinina 1,8 mg/dl,
ALT 10 U/l, AST 16 U/l, GGT 72 U/l, fosfatasa alcalina 85 U/l, bilirru-
bina 0,8 mg/dl, albúmina 3,8 g/dl y alfafetoproteína 2,66. Las serologías
del virus de la hepatitis B y C fueron negativas. El estudio de autoinmu-
nidad fue negativo para anticuerpos antinucleares, antimitocondriales y
antimúsculo liso. Los valores de ión amonio sérico en la sangre arterial
fueron normales (36 µg/dl). El estudio del metabolismo del hierro tam-
bién fue normal.
Se realizó una ecografía en la que se apreció una congestión de la vena cava
inferior y de las venas hepáticas, una hepatomegalia leve y una discreta alte-
ración difusa de la ecoestructura, sin lesiones hepáticas focales a excepción
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de un pequeño quiste simple en segmento IV. También se visualizó una es-
plenomegalia leve (13 cm) y una escasa cantidad de ascitis perihepática.
Todos estos datos hicieron sospechar una congestión hepática pasiva. En el
segmento anterosuperior de lóbulo hepático derecho se apreció una imagen
sacular anecoica de 2,5 cm de diámetro que presentaba una comunicación
evidente con la vena hepática media y que comunicaba también con una pe-
queña rama periférica dependiente de la vena portal segmentaria anterosu-
perior del lóbulo hepático derecho (P8) (fig. 1). Con la sospecha de FPVI,
se realizó una ecografía Doppler que confirmó el diagnóstico y mostró un
flujo turbulento en el aneurisma (fig. 2), un flujo hepatópeto monofásico
con un incremento de la periodicidad en rama portal izquierda y un incre-
mento del componente de flujo retrógrado en la vena hepática media en re-
lación con la congestión hepática pasiva por insuficiencia tricuspídea.
Posteriormente se realizaron estudios mediante tomografía computariza-
da (TC) (fig. 3) y resonancia magnética (RM) hepática (fig. 4), con el
fin de descartar la presencia de lesiones focales sólidas hepáticas, en las
que se pudo visualizar la comunicación fistulosa. No hubo evidencia de
carcinoma hepatocelular.
La paciente permaneció ingresada y recibió tratamiento médico para la
enfermedad cardíaca. Se desestimó cualquier actitud terapéutica sobre la
fístula, dado que la paciente no tenía ningún síntoma relacionado con
ella, y fue dada de alta totalmente asintomática tras 25 días de ingreso.
En el seguimiento durante 2 años se han realizado 2 estudios ecográfi-
cos de control (a los 6 y 12 meses) sin que se haya producido un creci-
miento de la lesión vascular. La paciente ha precisado ingreso hospitala-
rio en 2 ocasiones por insuficiencia cardíaca y epistaxis.
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Fig. 1. Ecografía Doppler color: señal Doppler en color en la dilata-

ción aneurismática de la fístula portohepática venosa intrahepática que

comunica con la vena hepática media.

Fig. 2. Ecografía Doppler pulsada: representación espectral del flujo

turbulento en el interior de la porción aneurismática del shunt.

Fig. 3. Tomografía computarizada abdominal: cortes

axiales del hígado con contraste en fase portal tardía

desde el nivel cefálico al caudal, representados de

arriba a bajo y de izquierda a derecha (A, F), que de-

muestra la dilatación aneurismática del shunt y la co-

municación a través de ésta entre los sistemas venosos

portal y hepático. Obsérvese la dilatación de las venas

hepáticas y cava inferior, pobremente realzadas y el

patrón moteado del parénquima hepático, caracterís-

ticos de la congestión hepática pasiva.

Fig. 4. Resonancia magnética hepática: estudio dinámico hepático con

contraste en fase portal que demuestra el realce de la dilatación aneu-

rismática de la fístula (flecha).



DISCUSIÓN

En 1990, Park et al7 clasificaron las fístulas portohepáti-
cas venosas descritas hasta ese momento en 4 tipos dife-
rentes: tipo I, vaso único de calibre constante que comu-
nica la rama portal derecha con la vena cava inferior; tipo
II, shunt localizado con una o múltiples comunicaciones
entre ramas periféricas portales y venas hepáticas en un
solo segmento hepático; tipo III, comunicación aneuris-
mática entre ramas portales y venas hepáticas, y tipo IV,
múltiples fístulas entre ramas portales y venas hepáticas
de distribución difusa en ambos lóbulos hepáticos. Los
primeros 2 tipos de fístulas son las más comunes en la bi-
bliografía5,7,8. Todos los casos correspondientes al tipo I
tenían evidencia clínica de cirrosis e hipertensión portal9.
En el caso presentado había una comunicación única a
través de una dilatación aneurismática, por lo que lo con-
sideramos de tipo III.
Respecto a la localización de las FPVE, éstas se presen-
tan con más frecuencia en el lóbulo hepático derecho5,7-9.
La mayor parte de los casos han sido descritos en pacien-
tes adultos mayores de 50 años, aunque también hay ca-
sos en niños, algunos incluso de diagnóstico ecográfico
prenatal10.
La causa de las FPVE es desconocida y controvertida. Al-
gunos autores proponen un origen congénito basándose en
la preservación de la arquitectura hepática normal en la
biopsia hepática, que podría deberse a la persistencia de
primitivas anastomosis embrionarias entre el sistema veno-
so del plexo vitelino y el sistema venoso subcardinal3. La
persistencia del ducto venoso puede explicar la comunica-
ción entre la rama portal izquierda y la vena cava infe-
rior3,4,10. Otra hipótesis ha sido la posible rotura de un aneu-
risma portal de origen congénito en una vena hepática
contigua que podría explicar la variante aneurismática del
shunt11. Otros autores postulan un origen adquirido debido
a la destrucción y colapso progresivo del parénquima hepá-
tico por la hepatopatía crónica y la apertura de canales co-
laterales intrahepáticos de drenaje por la hipertensión por-
tal5,7,12,13. La pérdida de la capa muscular y la lámina
interna en el examen microscópico del shunt sugiere tam-
bién un origen adquirido3,13. La razón de la presentación de
estos casos en pacientes adultos puede ser la menor tole-
rancia de los vasos a los metabolitos tóxicos con la edad8.
En el caso presentado, la ausencia de datos clínicos o ana-
líticos que sugieran cirrosis e hipertensión portal podría
apoyar un posible origen congénito. No obstante, no se ha
realizado una biopsia hepática para descartar con certeza
la presencia de daño hepático relacionado con la insufi-
ciencia cardíaca de larga evolución. Por otra parte, aun-
que en los trabajos que hemos revisado no hemos encon-
trado casos que relacionen la presencia de FPVI con una
hepatopatía de estasis, cabe especular un posible origen
adquirido debido a que la hepatopatía inducida por la
congestión hepática pasiva, al igual que la cirrosis hepáti-
ca de causa sinusoidal, podría actuar abriendo nuevas vías
colaterales de drenaje intrahepáticas o bien alguna de es-
tas primitivas conexiones embrionarias vasculares presen-
tes en los sinusoides hepáticos.

Las FPVE son poco comunes y pueden cursar con clínica
de encefalopatía hepática si hay una cirrosis hepática aso-
ciada, así como con elevación de las cifras de amonemia
sérica3. Aunque una gran parte de los casos descritos en
la bibliografía son de diagnóstico angiográfico3,6,7, en la
actualidad, los avances en técnicas de diagnóstico por
imagen mediante ecografía Doppler, TC y RM han per-
mitido detectar un número creciente de casos en pacientes
asintomáticos5-8,10,12,14,15. En nuestro caso, la ecografía y la
TC con contraste permitieron visualizar el trayecto com-
pleto de la fístula.
En ocasiones puede ser necesario utilizar otras técnicas,
como la portografía arterial mediante TC (PHTC), la arte-
riografía hepática con TC (AHTC)5 y, sobre todo, la arte-
riografía, para confirmar el diagnóstico de FPVI o diagnos-
ticar los casos no detectables en las pruebas no invasivas.
Mediante la arteriografía se puede realizar una emboliza-
ción selectiva en los casos de fístulas arteriohepáticas, ha-
bitualmente en relación con una biopsia hepática16.
En los pacientes con clínica de encefalopatía hepática o
en los niños con riesgo de insuficiencia cardíaca congesti-
va se debe considerar el tratamiento percutáneo mediante
embolización10,15. El tratamiento quirúrgico tradicional-
mente empleado mediante ligadura vascular o hepatecto-
mía parcial8 constituye una alternativa en los casos sinto-
máticos.
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