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ALFONSO GONZALEZ-CRUZ SOLER?

Portosystemic shunt in a normal liver causing
confusional states. Report of one case

Portosystemic shunts are rare vascularization disorders, and an uncommon
cause of confusional states. We report an 87-year-old male with a previously
normal cognitive status who was repeatedly admitted for sudden symptoms of
disorientation and functional limitation. The patient had high ammonium levels
which lead to the suspicion of the presence a portosystemic shunt, even in the
absence of pre-existing liver disease. A contrast enhanced computed tomography

of the abdomen confirmed the presence an abnormal communication of the right
portal vein with the suprahepatic veins. The communication was embolized and
the confusional states of the patient subsided.

(Rev Med Chile 2016; 144: 1222-1225)
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e presenta el caso clinico de un varén anciano

sin deterioro cognitivo previo que ingresa

en numerosas ocasiones con diagnéstico de
sindrome confusional agudo sin determinar, ya
que se descartan las causas mas frecuentes. El caso
descrito nos sirve como ejemplo de la necesidad
de ampliar la bateria de pruebas complementarias
estdndar para definir etiologias menos frecuentes
de los estados confusionales.

Caso clinico

Varén de 87 afios con ingresos reiterados por
sindrome confusional agudo (SCA). El paciente
no referfa reacciones alérgicas a medicamentos
y ni hébitos t6xicos. Era independiente para ac-
tividades bdsicas de la vida diaria, sin deterioro
cognitivo. Como factores de riesgo cardiovascular,
presentaba hipertension arterial y dislipemia. Ade-
mads, padecia de fibrilacién auricular paroxistica
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no valvular con tratamiento anticoagulante y de
miocardiopatia dilatada con insuficiencia cardia-
ca con fraccién de eyeccién deprimida. Como
manifestaciones neuroldgicas, antecedentes de
un episodio de accidente isquémico transitorio
vertebrobasilar en enero de 2006 y otro en agosto
de 2013, con diagndstico final de encefalopatia
con signos de disfuncién hemisférica izquierda.
Ademds, fue diagnosticado de dos adenocarci-
nomas de colon en 1993 y 1999, con tratamiento
quirdrgico y quimioterapia, y de una neoplasia
vesical tratada con reseccién transuretral. En
tratamiento con apixaban 2,5 mg, furosemida 40
mg y clortalidona 25 mg.

Acudi6 a Urgencias en enero de 2015 por
presentar deterioro progresivo de funciones cog-
nitivas, con desorientacion, inatencién y dificultad
para actividades complejas de dos dias de evolu-
cién. Los familiares negaban la presencia de mo-
vimientos ténico-clénicos, fiebre, otros sintomas
sugerentes de infeccién y la introduccién de nue-
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vos farmacos. A la exploracion fisica, el paciente
estaba estable hemodindmicamente y afebril, con
tendencia a la somnolencia y desorientado en las
tres esferas, sin asterixis. Sin hallazgos en la explo-
racién cardiopulmonar ni abdominal y sin focali-
dad neuroldgica. En la radiografia de térax destaco
la presencia de un derrame pleural basal derecho,
ya conocido y de menor cuantia que en previas.
En la tomografia axial computada (TAC) cerebral
aparecian discretos signos de leucoencefalopatia
hipoxicoisquémica crénica periventricular, sin le-
siones expansivas ni colecciones hemdticas. En los
examenes de laboratorio iniciales destacaba unos
niveles plasmaticos de potasio bajos (2,4 mEq/
L), bilirrubina total 2,03 mg/dL, transaminasas
normales, urea 90,5 mg/dL y creatinina 1,03 mg/
dL, con filtrado glomerular estimado (CKD-EPI)
de 69,04 mL/min/1,73 m>. El sedimento de orina
era normal. Se decidi6 su ingreso, atribuyendo el
cuadro a la presencia de hipopotasemia secundaria
a tratamiento diurético. Durante el ingreso, se
realizé6 una AngioRMN cerebral que mostré en
el estudio vascular la presencia de estenosis de
50% en ambos bulbos carotideos. Se realiz6 un
electroencéfalograma, con resultados normales.

En las primeras 48 h de ingreso presentd de-
terioro progresivo hasta situacién de hipotonia
generalizada con arreactividad a estimulos doloro-
sos, por lo que se realiz6 nuevo TAC, sin cambios,
y una puncién lumbar, y se instaur6 tratamiento
empirico con aciclovir, vancomicina y ampicilina.
El liquido cefalorraquideo (LCR) era de aspecto
normal, sin alteraciones en el analisis bioquimico,
no se midi6 glutamina, con cultivo y PCR para
VHS 1, VHS 2, VEB, CMV, VVZ, HHV-6 y ente-
rovirus negativo. Con estos resultados, se retir6 el
tratamiento antibiético y antivirico. Se realizaron
hemocultivos y urinocultivos que fueron estériles.
A los tres dias de ingreso, tras tratamiento con
fluidoterapia y reposicién de potasio, presenté una
mejorfa franca hasta volver a su estado basal, por
lo que se decidié alta hospitalaria con unos niveles
plasméticos de potasio de 3,2 mEq/L.

Tras dos meses de estabilidad, presenté de
nuevo deterioro del estado general. En las prue-
bas complementarias iniciales destacé de nuevo,
como Unica alteracién, la hipopotasemia (2,8
mEq/L). Ante un cuadro confusional recidivante,
se aument? la bateria de pruebas, con resultados
dentro de la normalidad (tirotropina, magnes-
emia, metabolismo del hierro, proteinograma,
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niveles plasmaticos de vitamina B12 y dcido félico
y serologia luética). Se repitieron pruebas comple-
mentarias ya realizadas (TAC y RMN cerebral) con
resultados similares. De nuevo, el cuadro se resol-
vi6 en varios dias tras fluidoterapia se suspendié
el uso de tiazida y se repuso potasio, recuperando
su situacién basal. Alta con niveles plasmaticos de
potasio de 4,9 mEq/L.

En una tercera ocasion, en abril de 2015, acudié
por un cuadro similar, con normalidad en pruebas
complementarias, incluyendo los niveles de po-
tasio en sangre. Se aumento la bateria de pruebas
complementarias, solicitando marcadores tumo-
rales, manganeso en sangre y estudio toxicol4gico
en orina, sin hallazgos patolégicos. Sin embargo,
el nivel plasmatico de amonio resulté elevado
(216 pg/dL). Ante la presencia de hiperamone-
mia, se planted el diagndstico de encefalopatia
hepética sin cirrosis como responsable del cuadro
neuroldgico. Se realiz6 una ecografia Doppler
abdominal, que mostré una dilatacién aneuris-
matica y shunt porto cava en higado. El TAC de
abdomen con contraste mostré la presencia de
una rama derecha portal de calibre aumentado,
finalizando en un pelotén vascular dilatado de 4
cm de didmetro maximo con continuidad con las
venas suprahepdticas, hallazgos sugestivos de un
shunt porto-sistémico (Figura 1). Su evolucidn fue
favorable de nuevo con tratamiento sintomdtico
y dado de alta con diagndstico de encefalopatia
en paciente sin cirrosis por shunt porto-sisté-
mico. Se cit6 para la realizacién de una primera
embolizacién por angiografia via femoral y colo-
cacidon de un cierre percutdneo con dispositivo
de Amplatz, que no resolvié el shunt. Se realiz
una segunda embolizacién via percutdnea por
portografia directa con la colocacién de multiples
espirales (coils). Tras seis meses de seguimiento,
el paciente se encontraba estable y asintomdtico.
Tras determinaciones posteriores de niveles de
amonio plasmatico mostraron valores normales,
sin nuevas hospitalizaciones.

Discusién

El sindrome confusional agudo es una alte-
racién transitoria del estado mental con mani-
festaciones diversas: alteraciones en el nivel de
conciencia y atencion, alteraciones de funciones
cognitivas (memoria, orientacién, pensamiento,
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Figura 1. TAC dinamico con contraste-
Fase venosa. La imagen de la izquierda
muestra dilatacién de rama derecha de
vena porta de calibre similar a porta prin-
cipal. La imagen de la derecha muestra
ovillo venoso dilatado con continuidad
con venas suprahepéaticas, relacionado
con shunt porto-cava.

Tabla 1. Causas de elevacion de amonio en sangre, en pacientes no cirréticos

Aumento de la produccion

Infecciones por bacterias productoras de urea

Enfermedades oncohematoldgicas: mieloma, quimioterapia
en leucemia aguda, trasplante de médula, uso de 5-fluoracilo

Trasplante de érganos

Elevada carga proteica o aumento de su catabolismo: ejercicio
severo, convulsiones, inanicién, traumatismo, nutricion
parenteral, sangrado gastrointestinal, uso de esteroides

lenguaje, percepcién) y de otras funciones no
intelectivas (comportamiento psicomotor, estado
afectivo, ciclo suefo-vigilia, sistema neurovege-
tativo) de etiologia orgédnica, con inicio agudo/
subagudo y un curso fluctuante con empeora-
miento nocturno'.

El amonio es un producto del metabolismo
nitrogenado altamente téxico para el sistema
nervioso central, siendo el papel del higado
fundamental para su degradacién y eliminacién.
Sus niveles se pueden determinar con facilidad
y pueden ser incluidos en la bateria de pruebas
diagnosticas en cuadros reiterativos de SCA% En
un paciente que presente un cuadro confusional
con amonemia elevada se debe descartar que
padezca una enfermedad hepdtica, que ocurre
en cerca de 90% de los casos®. También existen
otras causas de encefalopatia con amonio eleva-
do sin alteracién del metabolismo hepdtico. La
encefalopatia hiperamonémica en pacientes no
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Disminucion de la eliminacion

Ureterosigmoidostomia
Shunt porto-sistémico

Farmacos (valproato, glicina, carbamazepina, ribavirina,
sulfadiacina + pirimetamina, salicilatos)

Alteraciones congénitas del metabolismo: ciclo urea,
B-oxidacion de acidos grasos, academia, metabolismo
piruvato

cirréticos, como ocurre en éste caso, se produce
por un exceso en la produccién de amonio que
supera la capacidad de metabolizacién del higado
por alteraciones del metabolismo nitrogenado, o
por la presencia de un bypass, que determina el
paso directo del amonio a la circulacién sistémica
(Tabla 1)%.

Una de las causas de hiperamonemia que debu-
tan en la edad adulta son los shunts porto-sistémi-
cos (SPS), cuya causa més frecuente son cambios
vasculares inducidos por la hipertensién portal en
casos de cirrosis y hepatopatias crénicas avanza-
das, en las que se pueden producir de forma espon-
tdnea®’. Sin embargo, nuestro paciente no tenia
antecedentes de hepatopatia y su funcién hepdtica
eranormal. En estos casos sin alteraciones hepati-
cas ni aumento de la presion portal, la causa mas
frecuente de SPS suele ser idiopatica. Es mucho
menos frecuente la presencia de SPS adquiridos
secundarios a cirugia o traumatismo abdominal,

Rev Med Chile 2016; 144: 1222-1225



CASOS CLINICOS

Shunt porto-sistémico como causa de sindrome confusional agudo - S. Carrascosa Garcia et al

biopsia hepética o tras rotura de aneurismas porta-
les. Existen casos congénitos sin cirrosis hepatica,
aunque son muy raros’ y sin sintomatologia hasta
una edad avanzada, probablemente en relacién
con la pérdida de tolerancia cerebral al exceso re-
iterado de amonio® y una progresiva disminucién
de la funcionalidad hepdtica. Los factores precipi-
tantes de encefalopatia suelen ser una dieta rica en
proteinas, hemorragia digestiva o constipacion’.
Es importante la sospecha de SPS en casos de SCA
que se presenten sin antecedentes de hepatopatia
ni alteraciones de la funcién hepética con niveles
plasmaticos de amonio, dcidos biliares o galactosa
elevados, en episodios psiquidtricos intermitentes
o cuando exista alteracién vascular o ausencia de
deteccion de flujo portal en la fase venosa de una
arteriografia*®. En el caso que presentamos, tras
descartar otras causas de cuadro confusional y
con la presencia de un nivel plasmatico de amonio
elevado, se realizaron pruebas de imagen con la
deteccion del SPS.

Para el diagnético de SPS como causa de SCA,
se debe tener una sospecha clinica elevada, con
amonio en sangre elevado, método de screening
en pacientes con SPS'™. En todos los pacientes con
debut de clinica neuropsiquidtrica, sobre todo en
aquellos con encefalopatia de origen no aclarado,
deben determinarse los niveles plasmdticos de
amonio. En caso de estar bajos deben repetirse
a lo largo del dia*"'. Posteriormente, se realiza-
rd el diagndstico de certeza y su cuantificacién
mediante pruebas de imagen, siendo de eleccién
la ecografia abdominal con Doppler y el TAC
abdominal con contraste®'2.

En funcién de su localizacion, el SPS se pue-
den clasificar en intra o extrahepdtico®. El shunt
porto-sistémico venoso intrahepdtico, como el
que se describe en nuestro caso, se define como
la comunicacién entre la circulacién portal y la
circulacidon sistémica, midiendo mds de 1 mm
de didmetro y localizado al menos parcialmente
dentro del higado®.

En casos de encefalopatia resistente al manejo
convencional o recurrente, el tratamiento consiste
en la obliteracién del SPS mediante radiologfa
intervencionista o quirtrgicamente®. La embo-
lizacién transcatéter es el método de eleccidn,
preferible a los métodos quirtrgicos.

En resumen, descartadas otras causas mads
frecuentes de SCA, es recomendable siempre la
realizacion de niveles plasméticos de amonio y las
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técnicas de imagen descritas para el despistaje de
un SPS en estos pacientes.
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