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Resumen
Antecedentes: las malformaciones de Abernethy son anomalías del desarrollo vascular con hipoplasia o 
agenesia de la vena porta que presentan una clínica variada debido a sus complicaciones o suelen diag-
nosticarse incidentalmente mediante exámenes de imagen, en su mayoría en edad pediátrica. Resumen 
del caso: se presenta el caso de una paciente de 39 años que acudió a consulta por telangiectasias 
aracniformes, y los exámenes de sangre revelaron pancitopenia y elevación de transaminasas hepáti-
cas. Por la complejidad del caso, se descartaron enfermedades autoinmunes y trombosis de vena porta 
mediante un estudio de autoanticuerpos y ultrasonido Doppler. De manera incidental, la tomografía com-
putarizada trifásica de abdomen reportó esplenomegalia, aneurisma de la arteria segmentaria inferior del 
riñón izquierdo, colaterales esplenorrenales e hipoplasia de la vena porta compatible con malformación 
de Abernethy tipo II. Conclusiones: la malformación de Abernethy es infrecuente en el adulto y en este 
caso fue un hallazgo incidental; aunque los signos dermatológicos aportaron a su detección, aún es poco 
clara la relación entre el hemangioma con esta patología y su participación como un posible signo físico.
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Malformaciones vasculares, anomalías congénitas, estudio de caso.

Abstract
Background: Abernethy malformations are vascular developmental anomalies characterized by hypopla-
sia or agenesis of the portal vein. These malformations have a variable clinical presentation due to asso-
ciated complications and are often diagnosed incidentally through imaging studies, primarily in pediatric 
patients. Case Summary: We report the case of a 39-year-old female patient who presented with spider 
telangiectasias. Laboratory tests revealed pancytopenia and elevated liver transaminases. Given the com-
plexity of the case, autoimmune diseases and portal vein thrombosis were ruled out through autoantibody 
testing and Doppler ultrasound. Incidentally, triphasic computed tomography of the abdomen revealed 
splenomegaly, an aneurysm of the inferior segmental artery of the left kidney, splenorenal collaterals, and 
portal vein hypoplasia consistent with Abernethy malformation type II. Conclusions: Abernethy malforma-
tion is rare in adults and was an incidental finding in this case. Although dermatological signs contributed to 
its detection, the relationship between the hemangioma and this condition, as well as its role as a potential 
physical sign, remains unclear.
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con malformación de Abernethy tipo II, junto con la altera-
ción de la vasculatura renal.

DESCRIPCIÓN DEL CASO

Se trata de una paciente femenina de 39 años procedente 
de Azuay, Ecuador, que acudió por telangiectasias como 
motivo de consulta, con antecedente de granuloma pió-
geno en la cavidad oral junto con lesiones de larga cicatri-
zación en el pie izquierdo. Tuvo la menarquia a los 11 años, 
gravidez (G): 1, partos (P): 1; hijos vivos (HV): 1; tuvo 
un embarazo a los 15 años y parto vaginal con hemorragia 
posparto inmediata grave. Antes del embarazo tenía ciclos 
regulares; posteriormente, tuvo amenorrea.

En el examen físico se evidenciaron lesiones sobre la piel 
eritematosa en las palmas, el tórax anterior y la cara (Figura 
1), compatibles con hemangioma mediante biopsia; ade-
más, presentaba una lesión residual del granuloma piógeno 
en el labio inferior que desaparecía a la digitopresión, con 
dolor de leve intensidad a la palpación. La paciente carecía 
totalmente de vello en las axilas y el pubis.

Se realizaron exámenes de laboratorio en los que se 
encontró pancitopenia y elevación de transaminasas hepá-
ticas: aspartato-aminotransferasa (AST): 147 U/L (rango 
de referencia: 0,0-32,0 U/L) y alanina-aminotransferasa 
(ALT): 149 U/L (rango de referencia: 0,0-350 U/L). 
Además, se encontró una elevación de alfafetoproteína: 9,5 
UI/ml (rango de referencia: 0,0-5,8), por lo que se decidió 
realizar pruebas de imagen.

En la ecografía abdominal se visualizó el hígado incre-
mentado de tamaño discretamente heterogéneo con 
aumento de ecogenicidad y esplenomegalia de 15 x 6,4 cm. 
Ulteriormente, se realizó una angiotomografía abdominal 
con reconstrucción en 3D (Figura 2), en la que el tercio pro-
ximal de la vena porta medía aproximadamente 8,6 mm, con 

INTRODUCCIÓN

Las derivaciones portosistémicas congénitas extrahepá-
ticas, también llamadas malformaciones de Abernethy, son 
anomalías del desarrollo vascular con hipoplasia o agenesia 
de la vena porta y drenaje de la sangre portomesentérica 
hacia una vena sistémica antes de la bifurcación portal(1). Se 
describió por primera vez por John Abernethy en 1793(2). 
Según Morgan y Superina(3), se clasifican en dos tipos prin-
cipales: el tipo I, con ausencia total de la vena porta más la 
desviación completa de sangre portal a la vena cava inferior, 
y tipo II, con hipoplasia portal y desviación del flujo sanguí-
neo hacia la vena cava inferior mediante comunicaciones 
extrahepáticas.

Según Franchi y colaboradores(4), constituye un desafío 
diagnóstico debido a la presentación clínica variada que 
incluye tumores hepáticos, síndrome hepatopulmonar, 
hipertensión arterial pulmonar, encefalopatía portosis-
témica, insuficiencia cardíaca y glomerulonefritis. Sin 
embargo, el diagnóstico también puede ser un hallazgo 
inesperado. Baiges y colaboradores(5) reportaron 66 casos 
de pacientes con malformación de Abernethy, de los cua-
les el diagnóstico fue incidental en el 80%. La ecografía 
Doppler es la prueba inicial para la detección(6). Pueden 
coexistir otras malformaciones vasculares que suelen ser 
infradiagnosticadas(7). Asimismo, se requieren pruebas adi-
cionales de laboratorio según la clínica del paciente, como 
niveles de amoniaco arterial, resonancia magnética cere-
bral, electroencefalografía o biopsia hepática(8).

El objetivo de este artículo es reportar el caso de una 
paciente de 39 años que acudió a consulta debido a un 
motivo dermatológico y tuvo pruebas de laboratorio altera-
das, por lo que se le dio seguimiento y mediante exámenes 
de imagen se encontraron de manera incidental varias deri-
vaciones portosistémicas con hipoplasia portal compatible 

Figura 1. Lesiones cutáneas. A. Telangiectasia sobre la piel eritematosa en la zona media del rodete digitopalmar derecho (flecha). B. Telangiectasia 
sobre la piel eritematosa de la eminencia tenar izquierda (flecha). C. Pápula eritematosa residual del granuloma piógeno en el labio inferior (flecha). 
Archivo de los autores.
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Figura 2. A. Angiotomografía abdominal. B. Reconstrucción 3D en vista anterior. C. Vista posterior. D. Vista anterolateral. Se observa la unión de la 
vena mesentérica superior (flecha recta) y la vena esplénica (flecha curva) que desemboca directamente en la vena cava superior (flecha discontinua), 
así como una derivación que comunica la vena esplénica y mesentérica superior con la vena cava inferior, misma que se dirige hacia el hipocondrio 
izquierdo, desciende por el polo inferior renal y vuelve a conectarse con la vena cava inferior (puntas de flecha). Archivo de los autores.
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hipoplasia del hilio portal y sus ramas; además, presentaba 
múltiples derivaciones que comunicaban la vena esplénica 
y mesentérica superior con la vena cava inferior junto con 
una derivación esplenorrenal que medía aproximadamente 
10 mm, así como la formación de venas colaterales tortuosas 
hacia las venas gástricas cortas y esplenorrenales. A su vez, 
el hígado presentaba cambios en la densidad de su parén-
quima y alteración de la cápsula de Glisson en relación con 
hepatopatía de origen crónico y vasos venosos dilatados en el 
polo renal inferior izquierdo. Por lo anterior, se diagnosticó 
malformación de Abernethy como un hallazgo incidental 
mediante tomografía axial computarizada y aneurisma de 
la arteria segmentaria inferior del riñón izquierdo mediante 
ecografía Doppler color (Figura 3).

Se descartaron otras patologías como lupus eritematoso 
sistémico (anticuerpos antinucleares y anti-ADN negati-
vos), síndrome antifosfolipídico con anticardiolipina IgG: 
4,3 (valor referencial: <12 = negativo), anticardiolipina 
IgM: 3,2 (<12 = negativo), anticoagulante lúpico negativo 
y anti-β2 glicoproteína IgG: 3,1 U/mL (<12 U/mL = nega-
tivo) y anti-β2 glicoproteína IgM: 4,5 U/mL (valor referen-
cial: <12 U/mL = negativo); y trombosis de la vena porta a 
través de Doppler hepático y estudio de trombofilias.

Se encontró deficiencia de proteína C y antitrombina II, 
por lo que se investigó la mutación del factor V de Leiden 
y la mutación G20210A del gen de la protrombina, cuyos 
resultados negativos atribuyen la deficiencia a la hepatopa-
tía. En cuanto a las hormonas, se obtuvieron los siguientes 
resultados: tirotropina (TSH): 2,84 µUI/mL (0,27-4,20 
µUI/mL), T3 Libre: 1,8 pg/mL (valor referencial: 2-4,4 
pg/mL); T4 libre: 0,23 ng/dL (valor referencial: 0,93-1,70 
ng/dL), prolactina: 3,4 (valor referencial: 4,79-23,30) y 
cortisol AM: 3,2 (valor referencial: 6,2-19,4). Con estos 
datos se observó hipopituitarismo.

La paciente presentó síncope en una ocasión, luego fue 
hospitalizada por hematoma subdural crónico y hemorra-
gia subaracnoidea evidenciados por tomografía axial com-
putarizada de cráneo (Figura 4). Posteriormente tuvo una 
descompensación respiratoria e ingresó a cuidados inten-
sivos por neumonía intrahospitalaria de tipo bacteriano. 
Después presentó un derrame pleural, por lo que se le rea-
lizó un drenaje con un tubo de tórax y se mantuvo hospita-
lizada hasta su estabilización.

Se decidió hacer seguimiento clínico del hematoma sub-
dural crónico de origen no traumático debido al riesgo de 
sangrado, y presentó una evolución favorable con reversión 

Figura 3. Ultrasonido Doppler color. Dilatación aneurismática de la arteria segmentaria inferior con signo de yin yang de 25 x 
15 mm aproximadamente en el polo inferior del riñón izquierdo (flecha). Archivo de los autores.
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circulación sistémica(9). Surge de la remodelación vascular 
incompleta entre las circulaciones hepática y perihepática 
embrionaria simétrica y fetal asimétrica(10). Otro posible 
origen es la agenesia del conducto venoso que predispone 
al flujo de sangre oxigenada desde la vena umbilical hacia el 
corazón mediante vasos anormales persistentes, lo que genera 
una derivación anormal e hipoplasia del sistema portal(11).

Es una patología poco común, infradiagnosticada y de 
escaso reporte, pues desde 1793 hasta el 2021 se han docu-
mentado 323 casos, de los cuales se destaca el tipo I frente 
al tipo II(12). El 70% de los pacientes diagnosticados son 
menores de 18 años(13) con una incidencia mundial aproxi-
mada de 2,5 casos por año(14). Además, en el país se reportó 
un caso en un niño de 6 años en 2017(15).

En el presente caso, el motivo de consulta dermatoló-
gico fue las telangiectasias aracniformes compatibles con 
hemangioma, signo físico reportado por Kothari(16) en dos 
casos pediátricos; esto llevó a un diagnóstico imagenoló-
gico circunstancial mediante tomografía axial computari-
zada. Posteriormente, la paciente presentó síncope, al igual 
que los dos casos reportados por Lin y colaboradores(17). 
Otras formas de presentación documentadas son colesta-
sis, pubertad precoz o retraso en el crecimiento(18).

En nuestro caso, la hipoplasia venosa se detectó mediante 
ultrasonido y se diagnosticó incidentalmente mediante 
angiotomografía con reconstrucción 3D. El-Medany y cola-
boradores(19) describieron motivos de consulta cardiológi-

del cuadro. Al momento, la paciente tenía cirrosis con clasifi-
cación Child-Pugh A e hipopituitarismo tratado con suplan-
tación hormonal con levotiroxina 100 µg al día y prednisona 
5 mg al día con una evaluación periódica de los niveles hor-
monales en sangre. Se ofreció una resolución quirúrgica de 
la malformación de Abernethy, a lo que la paciente se negó 
debido a que en el momento se mantiene estable.

DISCUSIÓN

Se presenta un caso de malformación de Abernethy tipo II 
diagnosticado de manera incidental a los 39 años a partir de 
un motivo de consulta dermatológico. En los exámenes de 
sangre se encontró pancitopenia, transaminasas hepáticas 
y alfafetoproteína elevadas, que llevaron a la necesidad de 
pruebas de imagen, en las que se evidencia hipoplasia del 
sistema portal con múltiples derivaciones portosistémicas 
y alteración morfológica de la arteria segmentaria inferior 
del riñón izquierdo. A pesar de que la paciente tuvo cober-
tura en el sistema nacional de salud en varias ocasiones, las 
malformaciones no se detectaron previamente debido a la 
falta de sospecha clínica, pues la paciente no manifestó sig-
nos y síntomas acordes a la patología.

Esta malformación probablemente se origina entre la cuarta 
y octava semanas de gestación por una involución excesiva de 
las venas vitelinas periduodenales, lo que ocasiona la ausen-
cia venosa portal con desviación del flujo sanguíneo hacia la 

Figura 4. Tomografía axial computarizada de cráneo. A. Hematoma subdural de origen no reciente derecho (flecha), desplazamiento de las estructuras 
de la línea media en 12 mm (punta de flecha). B. Compromiso ventricular (flecha curva). Archivo de los autores.
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bilidad asociadas, mejora la calidad de vida de la paciente y 
optimiza el gasto público del sistema de salud.

CONCLUSIONES

La malformación de Abernethy es infrecuente en pacientes 
adultos, y en este caso fue un diagnóstico incidental. Los sig-
nos dermatológicos orientaron a su hallazgo; sin embargo, 
a pesar de que se han reportado otros casos de pacientes 
con malformación de Abernethy y hemangioma, no existe 
la suficiente evidencia para recomendar esta característica 
clínica como signo físico, lo que se dificulta aún más debido 
a que existen patologías con presentación imagenológica 
o clínica similar. Por estas razones, exhortamos a futuros 
investigadores de este tema específico a determinar si existe 
una relación de causalidad y brindar una explicación fisio-
patológica al respecto junto con la determinación de otras 
anomalías vasculares que coexisten en pacientes con deri-
vaciones venosas portosistémicas extrahepáticas.

Consentimiento informado y perspectiva del paciente

Se obtuvo el consentimiento informado por escrito por 
parte de la paciente para publicar sus datos de forma anó-
nima. La paciente refiere comprensión sobre su patología 
y la gravedad de esta, y en el momento se encuentra dis-
puesta a llevar el seguimiento clínico planificado.
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cos, por lo que utilizaron resonancia magnética, tomografía 
axial computarizada y ultrasonido para el diagnóstico.

La complejidad y rareza de esta patología implicó que la 
sospecha clínica inicial fuera trombosis de la vena porta, tal 
como en el caso de malformación de Abernethy tipo I repor-
tado por Tamiru y colaboradores(20), debido a que la vena 
porta puede ser poco visible en las imágenes, como en ambos 
casos. Presentamos otros diagnósticos diferenciales como 
lupus eritematoso sistémico y síndrome antifosfolipídico.

Además, en este caso presentado se encontraron colate-
rales esplenorrenales, aneurisma de la arteria segmentaria 
inferior del riñón izquierdo y una derivación que comunica 
la vena esplénica y mesentérica superior con la vena cava 
inferior, por lo que se deben detectar otras malformacio-
nes arteriovenosas, como en el caso reportado por Păcurar 
y colaboradores(21), con malformación de Abernethy tipo 
Ib y arteria hepática que emerge de la arteria mesentérica 
superior, venas hepáticas que forman un tronco común 
corto antes de desembocar en la vena cava inferior y la arte-
ria renal derecha supranumeraria que emerge de la aorta.

Se utilizó el sistema de clasificación de Morgan y 
Superina(3); sin embargo, otros autores clasifican a la mal-
formación de Abernethy en tres tipos. Kobayashi y colabo-
radores(22) describieron tres tipos A, B o C dependiendo 
del lugar de drenaje del flujo sanguíneo portal hacia la vena 
cava inferior, la vena renal o la vena mesentérica inferior, 
respectivamente. Kanazawa y colaboradores(23) clasificaron 
la hipoplasia en función de su gravedad observada mediante 
angiografía en los tipos leve, moderado o grave.

El cierre de las derivaciones puede realizarse mediante 
ligadura o a través de oclusión por balón endovascular, 
aunque el manejo puede ser conservador en pacientes asin-
tomáticos o con diagnóstico incidental(24). La cirugía está 
indicada en niños con enfermedad clínicamente significa-
tiva, el cierre espontáneo después de los 2 años es poco pro-
bable y las complicaciones son graves(25). El riesgo teórico 
de trombosis de la vena porta se puede mitigar con anticoa-
gulantes como la heparina, aunque, debido a la heteroge-
neidad clínica, el tratamiento debe ser individualizado(26).

La intervención quirúrgica infantil temprana produce 
una regresión completa o parcial de las lesiones tumorales, 
en caso de haberlas; por eso es necesario tener mayor cono-
cimiento de las presentaciones clínicas menos comunes 
de derivaciones portosistémicas para lograr un abordaje 
temprano(18), lo que disminuye las complicaciones y mor-
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