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Introduccion Casos Clinicos

El sindrome de Adams-Oliver es una alteracién genética que puede cursar con: malformaciones
esqueléticas, cardiacas, vasculares y del sistema nervioso central. Dentro de la alteracién vascular, el
higado puede presentar hipertensién portal, hipoplasia vascular o esclerosis hepatoportal.

Resumen del caso

Presentamos el caso de un paciente de 9 meses con aplasia cutis y confirmacién genética (alteracién gen
NOTCH1) de Sindrome de Adams-Oliver. Diagnéstico mediante ecografia de cavernomatosis portal con
hipoplasia de vena esplénica asociada. Comunicacién interventricular intervenida a los 7 meses de vida.
Hematemesis importante con fallo hepéatico en el postoperatorio, realizdndose endoscopia digestiva que
evidencia varices esofagicas sin sangrado activo. Presenta un ingreso posterior por melenas sin anemizacion
evidente, pero con deterioro clinico, analitico y abdomen agudo que precisa laparoscopia exploradora con
diagndstico de peritonitis bacteriana primaria por Haemophilus Influenzae. En dicho postoperatorio,
presenta hematemesis masiva que obliga a colocar sonda de Sengstaken-Baklemore y realizar esclerosis de
varices mediante radiologia intervencionista. En dicho procedimiento, se realiza flebografia que descarta
permeabilidad del receso de Rex y biopsia hepatica que confirma la presencia de megasinusoides con areas
de esclerosis portal, estando este Ultimo hallazgo descrito en pocos pacientes diagnosticados de sindrome
de Adams-Oliver. Se realizan endoscopias seriadas posteriores segln el programa de erradicacién de
varices. Como tratamiento definitivo, se incluye al paciente en lista de espera para trasplante hepatico dado
gue no es candidato a cirugia de derivacion.

Comentarios

Aungue muy poco frecuente, la esclerosis hepatoportal es una alteracién anatomopatoldgica que debe
tenerse en cuenta en pacientes con sindrome de Adams-Oliver e hipertensién portal de rapida y térpida
evolucion.



