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Introduccion.

Las malformaciones de
Abernethy son anomalias
vasculares raras del sistema
venoso esplacnico.
Consisten en derivaciones
portosistémicas congenitas y
resultan de la persistencia de
vasos embrionarios.



Objetivos:

« Conocer las variantes del
sindrome.

« Reconocer las
malformaciones congénitas
asocladas.

- Establecer la Importancia de
la clasificacion
Imagenologica en el
tratamiento.



Revision

El sistema venoso portal y la
vena cava inferior se
desarrollan entre la cuarta y
la décima semana de vida
embrionaria por apoptosis de
algunos segmentos de las
venas vitelinas, lo que
potencia a la formacion de
derivaciones portosistemicas
congeénitas.



Clasificacion:
Tipo |

Derivaciones de extremo a extremo. Mas frecuente en
mujeres. Ausencia congénita de la vena portal con un
desvio completo de la sangre porta hacia las venas
sistémicas ( VCI, renales o iliacas ).

Tipo Caracteristicas

Tipo IA Drenaje separado de la
vena mesentérica superior
y la vena esplénica en
venas sistémicas.

Vena mesentérica superior

y la vena esplénica se
unen para formar una
vena porta extrahepatica
corta que drena en una
vena sistémica (VCI, AD o
venas iliacas).




Clasificacion:
Tipo 1

Derivaciones de lado a lado.
Predominio masculino. Esta
malformacion tiene una vena
porta hipoplasica con
desviacion de sangre portal
hacia la VCI a través de una
comunicacion extrahepatica.



Clasificacion.
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Masculino 4 anos.
MC: Encefalopatia.

Fig.1 AngioTC reconstruccion coronal MIP donde se observa
confluente esplenomesentérico sin visualizarse vena porta.
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Fig.2 AngioTC axial MIP donde se evidencia ausencia de vena porta.
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Asociaciones mas
frecuentes.

- Poliesplenia

- Lesiones hepaticas

- Cardiopatia congeénita.

- Encefalopatia hepatica.

- Hiperplasia nodular focal.

- Fistula arteriovenosa
pulmonar (embolia
sistémica).

. Atresia biliar.



Diagnostico.

- El diagnostico se realiza con
Angio RMN - Angio TC.

- La biopsia de higado puede
ser necesaria en algunos
pacientes en los cuales el
diagndstico imagenoldgico
no es definitivo.



Tratamiento

Los pacientes con
malformacion tipo | necesitan
un seguimiento clinico,
bioquimico y de imagenes. Sin
embargo, aquellos pacientes
con malformaciones de tipo 2
necesitan cirugia o colocacion
percutanea de la bobina
transcatéter.



Conclusion.

Es una anomalia rara, debe
reconocerse para prevenir las
consecuencias de los
trastornos metabolicos y
realizar los tratamientos
quirdrgicos adecuados.



Conclusion

La RMN - Angio TC se
recomienda como técnica para
la identificacion y clasificacion
con el objetivo de orientar el
manejo.
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