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Resumo

As anomalias congeénitas do sistema venoso porta sdo raras mas cada vez mais diagnosticadas

devido a maior acessibilidade e acuidade dos meios imagioldgicos disponiveis.

Apresentam-se dois casos de anomalias congénitas do sistema venoso porta, selecionados de-
vido & sua singularidade: o primeiro caso pela raridade da anomalia, o segundo pela apresenta-

¢do clinica atipica.

O caso 1 refere-se ao de uma adolescente de 17 anos a qual foi detetada, incidentalmente, aos
4 anos, agenesia do tronco principal da veia porta associado a um shunt mesentérico-portal
esquerdo (shunt Rex), anomalia que mimetiza o bypass realizado cirurgicamente em pediatria
nos casos de trombose da veia porta extra-hepatica, o shunt Meso-Rex. Presentemente conta

com 160 meses de seguimento, sem qualquer evidéncia clinica ou laboratorial de doenca.

O caso 2 refere-se ao de uma adolescente de 17 anos com esplenomegalia e trombocitopenia
diagnosticadas desde os 14 meses, sem aparente diagnostico etioldgico. Aos 9 anos, recorreu
ao servico de urgéncia por episddio de hemorragia digestiva alta na sequéncia de rutura de
varizes esofagicas, tendo sido detetada uma transformacédo cavernomatosa da veia porta e duc-
tus venosus patente (shunt portossistémico congénito). Ao longo de 8 anos de evolucdo, a do-
enca foi complicada por hipertensao portal com hiperesplenismo, exuberante circulacdo hepa-
tica colateral e aparecimento de multiplos nédulos de regeneracdo hepéticos. Foi realizada oclu-
sdo do shunt, por técnicas endovasculares, aos 15 anos e, 36 meses ap6s o procedimento, a

adolescente apresenta-se clinicamente estavel e com estabilizacdo da doenca nodular hepética.

Palavras-chave: shunt portossistémico congenito; hipertenséo portal; Pediatria; anomalias da

veia porta; ductus venosus patente
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Abstract

Congenital portal system abnormalities are rare malformations increasingly recognized due to

better accessibility and acuity of the new imaging assessment methods.

We present two cases of congenital anomalies of the portal venous system selected for their
singularity: the first case due to the rarity of the anomaly and the second case because of its

atypical clinical presentation.

The first case refers to a 17 year-old female with an incidental finding of portal trunk agenesis
associated with a left mesenteric-portal shunt (Rex shunt), detected at the age of 4, anomaly
that mimics the Meso-Rex shunt surgically performed in children with extra-hepatic portal vein
thrombosis. Nowadays with 160 months of follow-up, she remains without any clinical or la-

boratorial signs of disease.

The second case reports to a 17 year-old female with splenomegaly and thrombocytopenia di-
agnosed since 14 months of age, without apparent etiologic diagnosis. At the age of 9, she
presented to the emergency department with severe gastrointestinal bleeding due to oesopha-
geal varices rupture associated with a cavernomatous transformation of the portal vein and a
patent ductus venosus (congenital portosystemic shunt). During the last 8 years, disease was
complicated with portal hypertension and hypersplenism, with significant hepatic collateral cir-
culation and multiple hepatic regenerative nodules. The shunt was occluded by endovascular
techniques at 15 years of age. After 36 months, the child is clinically stable and imaging showed

stable nodular hepatic disease as well.

Key-words: congenital portosystemic shunt; portal hypertension; Pediatrics; portal vein abnor-

malities; patent ductus venosus
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1. Introducéo

O figado € um 6rgdo nobre do corpo humano com funcdes primordiais na manutencdo da ho-
meostase organica, desempenhando diversas e importantes funcdes metabdlicas e de biossin-

tese as quais até a data ndo sdo passiveis de ser substituidas por nenhum método artificial.

A vascularizacdo venosa hepatica € feita através da veia porta. Esta origina-se pela juncdo das
veias esplénica e mesentérica superior posteriormente a cabega do pancreas. Apos a sua origem,
a veia porta dirige-se para o hilo hepético recebendo no seu trajeto diversas tributarias proveni-

entes do trato gastrointestinal. (1,2)

O desenvolvimento embrioldgico do sistema porta € um processo complexo que decorre ao
longo de véarias semanas e envolve a manutencdo e a obliteracdo coordenada de vasos a nivel
esplancnico.(1-4) Sendo o sistema porta responsavel por cerca de 75% da vascularizacéo he-
patica, (1) as anomalias que o afetam assumem especial importancia pois tém potencial para
comprometer a sua funcéo e até a sua viabilidade. Estas parecem ser anomalias raras, como
comprova um estudo de Hofstaetter et al (2000) (5): em 15000 fetos estudados por ecografia
e/ou eco-doppler durante 5 anos apenas foram encontrados 8 com malformacdes do sistema

porta.

Os shunts hepaticos portossistémicos congénitos sdo anomalias raras encontradas em criancgas
com uma incidéncia que se estima que ronde os 1:25000/1:30000.(6) Estes podem ser assinto-
maticos e detetados incidentalmente em ecografia abdominal por motivo de investigacéo de
uma outra patologia, ser diagnosticados devido as consequéncias do bypass sanguineo hepatico
(hipergalactosémia e hiperamoniémia) e/ou pela presenca de complicagdes a eles associados.
As principais complica¢des dos shunts hepéticos portossistémicos congénitos sdo a sindrome

hepato-renal, a encefalopatia hepatica e os tumores hepaticos.(7)
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Descrevemos, devido a sua singularidade, os casos clinicos de duas adolescentes com anoma-
lias raras do sistema venoso porta, um dos quais se destaca pela raridade da anomalia, o outro,

pela apresentacdo clinica atipica.
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2. Métodos

Foi feito um estudo retrospetivo dos processos clinicos de duas adolescentes com malformacdes
congénitas do sistema porta que iniciaram seguimento no Servi¢co de Cirurgia Pediatrica do
Hospital Pediatrico de Coimbra (HP), Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra (CHUC),
entre 2003 e 2008. Foram colhidos dados sobre as manifestac@es clinicas, resultados laborato-

riais, estudos imagioldgicos, terapéuticas instituidas e evolucao clinica até Fevereiro de 2016.
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3. Casos Clinicos

Caso 1

Adolescente, de 17 anos de idade, do sexo feminino, seguida em consultas de Pediatria por
episddios repetidos de pielonefrite aguda durante o primeiro ano de vida, associados a ligeira

dilatacdo pielocalicial a esquerda, sem evidéncia de refluxo vesico-ureteral.

Nasceu as 40 semanas de gestacdo, fruto de uma gravidez vigiada, sem intercorréncias e sem

alteracdes ecograficas pré-natais. Sem antecedentes familiares de relevo.

No seguimento ecografico da pielonefrite foi detetada, aos 4 anos de idade, incidentalmente,
polisplenia e uma variante anatbmica do sistema porta. Por este motivo, foi referenciada para a
consulta de cirurgia pediatrica do HP (Cirurgia Gastrenterologica) onde ainda mantém acom-
panhamento regular. Nesta data, encontrava-se assintomatica e 0 exame objetivo ndo apresen-

tou qualquer alteracéo.

A avaliacdo ecografica posterior mostrou auséncia do tronco porta e uma estrutura venosa com
cerca de 10 a 12 mm de calibre que se posicionava entre a regido do confluente esplenomesen-
térico e a veia porta esquerda (estrutura venosa permeavel, com fluxo hepatdpeto). Para melhor
caraterizacdo imagioldgica realizou tomografia computorizada abdominal com contraste (an-
gio-TC), aos 17 anos, que confirmou a auséncia do tronco porta com ramos portais intra-hepa-
ticos permeaveis atraves de vaso colateral que se origina na confluéncia da veia esplénica e

mesentérica.

Este vaso colateral, localizado a esquerda da linha média e contornando a vertente inferior do
pancreas e em posicao pré-duodenal, comunica com o segmento umbilical do ramo portal es-

querdo, a nivel da fissura interlobar do figado, ai originando 3 ramos intra-hepéticos (Figura 1).
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Esta anomalia mimetiza um shunt que é habitualmente realizado, cirurgicamente, em criangas,
para correcdo da hipertensdo portal por obstrucdo extra-hepatica da veia porta, o designado

shunt Meso-Rex (ou shunt Rex).

Na angio-TC apresentava também, além das alterac6es descritas, polisplenia e alteracdes vas-
culares compativeis com heterotaxia. Esta anomalia foi diagnosticada como shunt congénito

mesentérico-portal (Rex) (Figura 1).
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Figura 1 — Imagens de angio-TC do abdémen em que se demonstra shunt congénito mesenté-

rico-portal (Rex). Na figura 1.B é possivel também observar polisplenia.

A adolescente tem mantido controlo imagioldgico regular (ecografia abdominal e doppler-he-

patico) que mostrou estabilidade anatomica e auséncia de complicag¢fes associadas.

Foram excluidas outras malformac6es associadas, exceto a presenga de uma comunicagao intra-

ventricular detetada por ecocardiograma, mas sem repercussao hemodinamica.

Analiticamente, apresentou-se sempre sem alteracGes dos parametros hematologicos, da coa-

gulacdo e hepaticos e com amoniémia normal. O estudo das trombofilias foi negativo.

Atualmente, ap6s 160 meses de seguimento, tem-se mantido assintomatica e sem evidéncia

clinica de sinais de hipertensdo portal ou outras complicacdes, nem alteragdes laboratoriais.
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Caso 2

Adolescente, atualmente com 17 anos, do sexo feminino, referenciada para a consulta de cirur-
gia pediatrica do HP (Cirurgia Gastrenteroldgica) aos 9 anos, apds episodio de hemorragia di-

gestiva alta, por rutura de varizes esofagicas.

Filha de pais ndo consanguineos, saudaveis. Dois irméos saudaveis. Sem antecedentes familia-

res patoldgicos relevantes.

Fruto de uma terceira gestacdo complicada por restricdo do crescimento intra-uterino desde as
32 semanas, sem registo de outras anomalias nas ecografias pré-natais. Serologias gestacionais

sem alteracoes.

Nasceu prematuramente, as 36 semanas de gestacdo, com 2030g (<P5). Houve boa adaptacédo
a vida extra uterina (indice de APGAR 9, 10, 10). N&o teve complica¢des no periodo neonatal.

Sem necessidade de cateterismo da veia umbilical.

Numa consulta de rotina, aos 14 meses, foi detetada esplenomegalia no exame fisico pelo que
foi referenciada para o hospital da area de residéncia para investigacdo. Foi constatada trombo-
citopenia (109000 u/L). Ecograficamente, foi confirmada a esplenomegalia (9,4x6x4,95cm, va-
lor no limite superior do normal para a idade (8)), sem referéncia a outras altera¢es imagiolo-

gicas, nomeadamente hepaticas.

Para melhor esclarecimento da situacéo foi referenciada para a consulta de Pediatria do HP, aos
5 anos. Clinicamente assintomética. O exame objetivo ndo apresentava alteracbes de relevo

exceto o bago palpavel a 4 centimetros abaixo do rebordo costal esquerdo.

A investigagdo etiologica inicialmente efetuada foi normal, tendo sido excluidas doengas infe-

ciosas, hematoldgicas (hemoglobinopatias, anemias hemoliticas e auto-imunes; alteragdes das

10



MALFORMAGOES VASCULARES DO TERRITORIO HEPATICO: DOIS CASOS CLINICOS

populacgdes linfocitarias), metabolicas (défice de glucose-6-fosfato desidrogenase, fenilcetonu-

ria, doenca de Niemann-Pick) e genéticas (doenca de Gaucher, défice de alfa-1-antitripsina).

Ecograficamente, manteve evidéncia de esplenomegalia, mas veia porta de calibre normal, per-

medvel, com fluxo hepatdpeto e velocidades normais.

Ao0s 9 anos, recorreu ao Servigo de Urgéncia do HP por hematemeses e melenas associadas a
edemas periorbitarios. Ao exame objetivo apresentava-se prostrada, com palidez cutanea e das
mucosas, com equimoses nos membros inferiores, edemas palpebrais, hipotenséo arterial
(96/51 mmHg, <P5), ligeira taquicardia (112 bpm, valor normal 70-110 bpm) e preenchimento
capilar inferior a 2 seg, evidenciando ma perfuséo periférica. A auscultacdo cardiaca era ritmica,
com um sopro de grau I-11/VI audivel em todos os focos. O abdémen era mole, depressivel e
ndo doloroso, com o bago palpéavel a 4 cm abaixo do rebordo costal esquerdo e o figado ndo

palpavel, sem circulag&o colateral visivel nem outros estigmas de doenga hepatica cronica.

Apresentava anemia aguda normocrémica e normocitica (Hg 4,7 g/dL, valor normal 11,5-14,5
g/dL) e trombocitopenia (66000 u/L, valor normal 200000-400000 u/L), enzimas de citdlise
normais, hipoproteinémia (41,9 g/L, valor normal 63-86 g/L) e hipoalbuminémia (24,1 g/L,

valor normal 37-56 g/L).

A ecografia abdominal realizada mostrou um cavernoma da veia porta e a esplenomegalia ja

conhecida (13,3 cm).

Realizou endoscopia digestiva alta (EDA) que detetou varizes no eséfago distal (grau 3) que

foram tratadas com colocacéo de bandas elasticas.

Repetiu EDA de controlo 3 semanas mais tarde observando-se 3 varizes esofagicas de grau 2/3
no tergo inferior do esofago (2h, 5h e 9h) e algumas varizes fundicas de grau 3. Houve neces-
sidade de repetir tratamento com colocacdo de nova banda numa variz e esclerose de outras

com glicose hipertdnica.

11
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Posteriormente, fez EDA de controlo semestralmente sem nova necessidade de tratamento.

No seguimento deste episodio foi referenciada a consulta de Cirurgia Gastrenteroldgica do HP

para orientacdo das complicacGes da hipertensao portal por cavernoma da porta.

Realizou angio-TC que revelou ductus venosus patente (DVP), com residuo de ramo direito
porta, sem imagens de vascularizacdo intra-hepatica (Figura 2) e importante envolvimento ca-

vernomatoso peri-esofagico.

Figura 2 — Imagem de corte coronal da angio-TC que mostra ductus venosus patente (DVP).

Fez também ecocardiografia que exclui malformacdes cardiacas e alteragdes hemodinamicas.

Aos 13 anos, por ecografia hepatica, foram detetadas duas lesdes nodulares de estrutura discre-

tamente hiperecogénica e heterogénea com limites mal definidos e localizadas no segmento

12
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VII, com 4,6 cm, e no segmento VI, com 2,6 cm. Para melhor caraterizacao destas lesdes, rea-
lizou ressonancia magnética abdominal cujas imagens sugeriam poder tratar-se de hiperplasia

nodular regenerativa secundaria a hipertensédo portal (Figura 3).

Figura 3 - Imagem de ressonancia magnética abdominal que mostra multiplas formagdes nodu-

lares hepaticas (setas). A imagem 3.A é obtida em ponderacdo T1 e a imagem 3.B é obtida em

ponderacao T2.

Os marcadores tumorais foram normais, a nomeadamente neuroenolase especifica (valor ma-
ximo 8,3 ng/mL; (valor de referéncia <12,5 ng/mL) e alfafetoproteina (valor maximo de 1,2

Ul/ml (valor de referéncia 0,5-5,5U1/mL).

Nesse mesmo ano, com o objetivo de avaliar a permeabilidade do sistema venoso porta intra-
hepatico, realizou nova angiografia com ocluséo temporaria do shunt com baldo. Confirmou-
se a permeabilidade do tronco venoso porta e a ndo visualizagdo dos ramos intra-hepaticos,

tendo-se visualizado ainda exuberante circulagéo colateral.

Realizou uma bidpsia hepatica percutanea dirigida ao parénquima hepatico nao afetado por

nodulos de regeneracéo, cujo resultado se apresenta na figura 4.
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Figura 4 - Cortes histologicos de bidpsia hepatica (hematoxilina eosina x200) que mostra tecido
hepatico de normal arquitetura, sem fibrose assinalavel, com a maioria dos tratos portais obser-
vados apresentando ramos da veia porta muito distendidos e herniados no parénquima obser-

vando-se também areas de grande distensdo sinusoidal.

Foram excluidas outras complicaces eventualmente associadas. A adolescente ndo apresen-

tava sinais ou sintomas de hipertensdo pulmonar.

Aos 15 anos, a vigilancia ecografica demonstrou aumento do tamanho e nimero dos nédulos

hepaticos: varias formacdes nodulares, com o nodulo de maior dimenséo medindo 7,9 cm.

Alguns meses depois realizou, com sucesso, por meio endovascular, a oclusdo do ductus veno-

sus com filtro cava, sem complica¢fes pds-procedimento.

Com 36 meses de follow-up pds-procedimento, ndo apresentava indicios clinicos de agrava-
mento da hipertensdo portal e os exames imagioldgicos subsequentes mostraram a oclusdo do

ductus venosus e a estabilizacdo da doenca nodular hepatica.

Atualmente mantém sinais de hipertenséo portal, nomeadamente, esplenomegalia (cerca de 20
cm) com hiperesplenismo (trombocitopenia grave (plaquetas sempre inferiores a 50000 u/L nos

altimos 2 anos e leucopenia), mas sem varizes esofagicas. Apresenta funcdo hepética, enzimas

14
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de citolise e amoniémia normais (Tabela 1). Clinicamente, apresenta normal neurodesenvolvi-

mento e bom aproveitamento escolar.

Tabela 1 — Avaliacao laboratorial da doente 2 (36 meses apés oclusdo do Ductus Venosus

patente)

Valor de referéncia
Hgb 12.4 g/dI 12-16 g/dL
Leucocitos 2.20 G/L 3.9-11 G/L
Plaquetas 23 x 10% u/L 150-400 G/L
INR 1.39 <12
Proteinas Totais 65.5 g/L 63-86 g/L
Albumina 40.0 g/L 37-56 g/L
Bilirrubina Total 28.2 umol/L <22 pumol/L
Bilirrubina Direta 6.2 umol/L 0-7 umol/L
Gama-glutamiltransferase 81 UI/L 12-58 UI/L
Aspartato Aminotransferase 32 UI/L 15-46 UI/L
Alanina Aminotransferase 41 UI/L 5-35 UI/L
Amonia 32 umol/L 21-50 pmol/L
AFP (Alfafetoproteina) 2.0 Ul/mL 0.5-5.5 Ul/mL

15



MALFORMAGOES VASCULARES DO TERRITORIO HEPATICO: DOIS CASOS CLINICOS

4. Discussao

Apresentamos dois casos de malformacdes vasculares hepaticas, Unicas pela sua singularidade

e raridade.

No primeiro caso, descrevemos uma anomalia congénita com agenesia da veia porta extra-he-
patica, na qual existe um vaso aberrante que conduz o sangue entre os afluentes da porta (veia
mesentérica superior e veia esplénica) e o recesso Rex. Esta anomalia, denominada shunt con-
génito mesentérico-portal (Rex), mimetiza um shunt cirdrgico que habitualmente se utiliza para
a correcdo da hipertensdo portal por trombose extra-hepética da veia porta, em criangas sem
grave disfuncdo hepatica. Neste shunt cirurgico, designado por Meso-Rex bypass, bypass me-
sentérico-portal esquerdo ou shunt Rex, é feito um bypass do tronco principal da veia porta
trombosado. Para tal, interpde-se um conduto (habitualmente a veia jugular interna do préprio
doente) que une a confluéncia da veia mesentérica superior e a veia porta esquerda intra-hepa-
tica, a nivel do recesso rex na fissura umbilical hepética.(9) Consegue-se, assim, restabelecer
completamente a circulagdo portal hepatica com tdo bons resultados que este procedimento ja
foi mesmo proposto como de primeira linha para as situagdes de trombose da veia porta com

recesso Rex patente.(9)

O sistema porta é um sistema venoso que conduz a maioria do sangue venoso do tubo digestivo
para o figado para que este possa efetuar as suas fungdes metabolicas. A veia porta origina-se
tipicamente da juncéo entre a veia mesentérica superior e a veia esplénica a nivel de L2, ante-

riormente a veia cava inferior e posteriormente ao pancreas. (1,2)

O desenvolvimento embrionario do sistema venoso portal é um processo complexo, que en-
volve a persisténcia e obliteracdo de vasos comunicantes entre o sistema venoso vitelino e o

sistema venoso umbilical do feto, entre a quarta e décima segunda semanas de gestacéo. (1,2)

16
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Inicialmente, desenvolver-se-do 3 anastomoses principais entre as duas veias vitelinas que ro-
deiam a estrutura que posteriormente se tornara o figado. De uma forma simplista, podemos
dizer que ocorre involugdo da por¢édo caudal da veia vitelina direita, da porcao cranial da veia
vitelina esquerda e da anastomose caudal-ventral. A anastomose dorsal dara origem a veia porta
e a anastomose cranial-ventral dara origem ao ramo esquerdo da veia porta. Relativamente as
veias umbilicais (que se encontram externamente as vitelinas), a veia umbilical direita involui
completamente e a por¢do caudal da veia umbilical esquerda une-se ao ramo esquerdo da veia
porta. E também nesta fase que ocorre a formacdo do ductus venosus que vai unir a por¢io

caudal da veia umbilical esquerda e a veia cava inferior. (1,2,4)

Apds o nascimento, este sistema sofre mais algumas alteracGes, nomeadamente a obliteracédo
da veia umbilical, dando origem ao ligamento teres e o encerramento do ductus venosus origi-
nando o ligamento venoso hepatico. Num recém-nascido de termo, é expectavel que o ductus
venosus esteja anatomicamente encerrado ao fim de uma semana, no entanto, estudos indicam
gue este encerramento ocorre de forma mais demorada em recém-nascidos pré-termo, podendo
este processo demorar até duas semanas. Apos este periodo considera-se existir um ductus ve-
nosus patente, que € considerada uma malformacdo vascular hepética rara (1,10,11) mas que
numa casuistica de Bernard et al (12) representou 22% (59/265) de todos 0s shunts congénitos

portossistémicos avaliados nesse estudo.

Pensa-se que anomalias deste processo de desenvolvimento estardo na origem das variantes

anatomicas do sistema porta bem como das suas malformagdes.(1)

No primeiro caso, a crianga apresenta uma anatomia portal singular, provavelmente devido a
uma qualquer perturbacdo do normal desenvolvimento embrionario do sistema porta. Na ana-

tomia portal tipica, apos a sua origem na confluéncia espleno-mesenteérica, a veia porta ascende,
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junto com o ligamento hepatoduodenal, posteriormente a primeira por¢do do duodeno, atin-
gindo o hilo hepatico onde origina os ramos esquerdo e direito portais intra-hepaticos. (1,2) Ja
no caso descrito, ndo existe um tronco principal da veia porta, havendo um vaso alternativo
para a conducao do sangue portal desde a confluéncia espleno-mesentérica até a regido umbili-
cal do ramo esquerdo da veia porta (recesso Rex). A esse nivel, 0 vaso anomalo origina trés
veias subsidiarias, nas quais se inclui o ramo direito portal, que € hipoplasico. Descrevemos
portanto, o caso de uma doente com uma anatomia do sistema porta completamente anormal,

mas com circulacdo portal preservada.

Estdo descritos na literatura apenas dois casos semelhantes a este (descritos em 2002 e 2015)
em que os individuos possuem um shunt entre a veia mesentérica superior e o0 ramo esquerdo
da veia porta a nivel do recesso rex, mimetizando o shunt Meso-Rex. Os dois casos associam-

se a outras malformacdes. (4,13)

O primeiro caso trata-se de uma criang¢a do sexo masculino com onfalocelo diagnosticado desde
as 20 semanas de gestacdo, sem outras alteragdes, nomeadamente genéticas. A anomalia foi
descoberta de forma incidental durante a cirurgia de reparacao do onfalocelo aos 2 dias de vida.

Aos 9 meses de idade a crianga apresenta evolucdo favoravel. (4)

O segundo caso refere-se ao de uma crianca do sexo feminino cujo shunt rex congénito foi
detetado incidentalmente, aos 45 dias de vida durante uma cirurgia devido a uma sindrome de
polisplenia e atrésia biliar. Neste caso ndo ha relato acerca da evolugéo a longo prazo da crianca.

(13)

O nosso caso é assim, 0 que apresenta um follow-up mais longo e terceiro caso desta anomalia
a ser descrito, ndo existindo, no momento, qualquer classificagao estabelecida para esta malfor-

macao.
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E de enfatizar que esta adolescente foi referenciada muito cedo (aos 4 anos de idade) e conta ja
com 160 meses de follow-up, mantendo-se sempre saudavel e sem qualquer sinal de disfuncédo
hepatica, o que nos faz crer que esta anomalia se comporta mais como uma variante do normal

do sistema porta do que como uma malformacéo/patologia.

No entanto, e uma vez que ndo existem outros casos semelhantes, ndo poderemos inferir acerca
da evolucgédo a longo prazo, nomeadamente da funcionalidade do vaso colateral que, de mo-
mento, substitui as funcdes do tronco porta. Neste sentido, esta adolescente deve manter um
seguimento regular para avaliar e assegurar a funcéo deste vaso e a funcéo hepética. Eventuais
sinais de hipertensdo portal deverdo ser monitorizados. Apesar da aparente benignidade desta
anomalia, numa situacdo de stress cirurgico, € necessario ter em conta a sua presenca e realizar

uma prevencao de eventos tromboticos mais cuidada.

No segundo caso, descrevemos uma situacéo de grave hipoplasia do sistema venoso porta intra-
hepatico, associado a um shunt congénito portossistémico, mais especificamente, um ductus
venosus patente com uma apresentacgdo atipica: hipertensdo portal e hemorragia de varizes eso-

fagicas.

Os shunts portossistémicos congénitos sao condicdes raras, embora cada vez mais detetados

devido ao acesso mais facil e a melhoria das técnicas imagioldgicas auxiliares de diagnostico.
(7)

Ao fazerem o bypass do sangue venoso do figado diretamente para a circulagdo sistémica, estes
shunts impedem a normal metaboliza¢do de algumas substancias, nomeadamente a glucose,
galactose e aamonia, o que pode trazer efeitos deletérios no neurodesenvolvimento das criangas

com esta malformacéo. (14,15)

Consoante a sua origem, os shunts portossistémicos podem ser classificados em: (1,7,14,15)
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1. Intra-hepaticos — entre um dos ramos intra-hepaticos da veia porta e a veia cava inferior

ou uma das veias hepaticas.

2. Extra-hepaticos — entre o tronco principal da veia porta (ou um dos seus ramos de ori-

gem — veia mesentérica superior e veia esplénica) e a veia cava inferior.

Existem diversas classificaces para os shunts portossistémicos, sendo a mais utilizada a de-

senvolvida por Morgan e Superina, em 1994 (16) posteriormente modificada por Lautz e Supe-

rina, em 2011.(17) Esta classificacdo tem a vantagem de associar o tipo de malformacao do

sistema porta com o tipo e origem do shunt portossistémico (Tabela 2).

Tabela 2 — Classificacdo dos Shunts Portossistémicos Congénitos segundo Lautz e Su-

perina (2011)(17)

Tipo Descricao

I Sem fluxo portal intra-hepatico (auséncia congénita da veia porta ou Sin-
drome de Abernethy tipo I)

] Shunt parcial com fluxo portal preservado (Sindrome de Abernethy tipo II)

lla Origem no ramo esquerdo ou direito da veia porta (incluindo Ductus Venosus
patente)

Ib Origem no tronco principal da veia porta (incluindo a bifurcacéo ou conflu-
éncia esplenomesentérica)

llc Origem nas veias mesentérica, gastrica ou esplénica

A sindrome de Abernethy € uma doenca rara, descrita pela primeira vez por Abernethy em

1793, que consiste numa malformac&o congénita da veia porta, caracterizada por um espetro de

shunts porto-sistémicos congénitos. (1,17,18)
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Numa sindrome tipo | existe auséncia completa da veia porta e consequente bypass completo
do sangue proveniente do sistema venoso porta para a circulacdo sistémica. Este tipo de sin-
drome encontra-se frequentemente associada a outras malformacBes congénitas, nomeada-

mente, cardiacas, esqueléticas, polisplenia e patologia hepatica. (1,18,19)

Numa sindrome tipo I, existe um shunt portossistémico extra-hepatico com bypass apenas par-
cial do sangue portal devido a uma veia porta hipoplasica. Nestas situacfes, existe uma maior
variabilidade de apresentacgdes clinicas, embora as queixas mais comuns sejam as associadas a
hiperamoniémia e, as principais complicac@es, sejam devido a lesdes regenerativas hepaticas e

hipertensdo pulmonar. (1,17-19)

Conhecer a morfologia detalhada do shunt portossistémico e do sistema venoso porta dos do-
entes é essencial pois condiciona a atitude terapéutica subsequente. Numa sindrome tipo I, de-
vido a agenesia completa da veia porta, a Unica opg¢do curativa serd o transplante hepatico,
enquanto que, numa sindrome tipo Il, estdo disponiveis uma pléiade de outras opcdes terapéu-
ticas (de suporte, embolizacGes, terapéuticas endovasculares e/ou cirtrgicas) com evidéncia de

bons resultados. (7,14,15,17,19)

Estudos indicam ainda que alguns shunts portossistémicos podem sofrer encerramento espon-
taneo até aos dois anos de idade do doente, particularmente se este for um doente do sexo fe-
minino com shunts intra-hepaticos e historia de colestase neonatal. Raramente os ductus veno-

sus patentes encerram de forma espontanea. (6,15)

Os shunts portossistémicos podem ser completamente assintomaticos ou ter uma enorme diver-

sidade de apresentacdes clinicas.(3,12,15,20)

O que torna o0 nosso segundo caso singular e digno de referéncia é o fato de este shunt ter-se
manifestado de forma atipica: hemorragia de varizes esofagicas no contexto de hipertenséo por-

tal.
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No caso dos shunts portossistémicos congénitos é simples de compreender que esta sera uma
apresentacdo paradoxal, uma vez que, mesmo na presenca de agenesia do sistema porta, o san-
gue portal terd sempre o shunt portossistémico como via alternativa de circulacéo. Além disso,
nos shunts portossistémicos congénitos, por norma, nao existe patologia hepatica parenquima-
tosa associada que condicione aumento adicional da resisténcia venosa sinusoidal. Pelo contra-
rio, nos casos dos shunts adquiridos em consequéncia de hipertensao portal (por cirrose hepa-
tica, por exemplo), o sangue, ao encontrar a resisténcia portal aumentada, vé-se obrigado a
encontrar vias alternativas de circulacao, forcando a dilatacdo de anastomoses portossistémicas
previamente existentes, mas habitualmente de calibre insignificante, sendo as mais relevantes

as gastroesofagicas, paraesofagicas, paraumbilicais e esplenorrenais. (2,9,11,21)

Fazendo uma retrospetiva da histdria do segundo caso descrito, podemos inferir que, apesar da
auséncia de evidéncias ecograficas, desde os 14 meses de idade, a crianca teria ja algum grau

de hipertensdo portal que condicionou a presenca de esplenomegalia e o hiperesplenismo.

A trombose e consequente transformacgéo cavernomatosa da veia porta tém sido associadas a
historia de cateterizacdo da veia umbilical no periodo neonatal, trauma abdominal, tumores ou
peritonite. O papel dos estados pré-tromboticos neste evento ainda é controverso e, em muitas
situacdes, ndo é possivel associar qualquer evento causal, presumindo tratar-se de situacdes

idiopaticas (2,9,22,23) como parece ser 0 caso da nossa doente.

O tratamento dos doentes com shunts portossistémicos congénitos permanece controverso. En-
quanto alguns autores defendem a oclusdo do shunt de forma precoce, desde que tolerada pelo
doente, para prevenir o aparecimento de complicacdes, nomeadamente o sindrome hepato-pul-

monar e a hipertensdo pulmonar; outros autores defendem que a ocluséo dos shunts de baixo
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débito pode ser protelada em doentes sem complicac6es devido aos riscos associados ao proce-
dimento (hipertensdo portal severa, hemorragia gastro-intestinal, congestdo mesentérica e des-

locamento dos coils). (7,12,15,20)

A favor da primeira linha de pensamento esta o fato da plasticidade do sistema portal intra-
hepético ser maior em criangas mais jovens, o que beneficia uma intervencdo mais precoce.
Além disso, ndo é certo que apos o estabelecimento da hipertensao pulmonar, esta seja passivel
de ser revertida apds a correcdo da patologia hepatica. Por outro lado, em criancas com sistema
porta intra-hepatico acentuadamente hipoplasico, a tentativa de encerramento do shunt pode ter
consequéncias devastadoras, em Ultima instancia, com congestdo mesentérica por hipertensédo

portal grave e isquémia intestinal.(7,12,20)

No caso descrito, apesar de uma manifestacdo clinica inicial aparatosa e grave (quadro de he-
morragia digestiva alta e choque hipovolémico), o tratamento deste quadro agudo e a terapéu-
tica de vigilancia das complica¢Oes da hipertensédo portal, permitiram que a nossa doente se
tenha mantido estavel ao longo dos anos. Esta evolugdo, aliada ao fato de os diversos exames
imagiol6gicos realizados ao longo do tempo terem sempre demonstrado agenesia do sistema
portal intra-hepético, tem-nos levado a optar por uma terapéutica de suporte e de “watchful

o . i3]
waiting .

Com 13 anos, o aparecimento dos nddulos hepéticos de regeneragdo e o seu potencial de trans-
formagéo maligna, levou-nos a tentar uma estratégia terapéutica mais interventiva, cerca de um
ano depois atraves da oclusdo endovascular do ductus venosus. Este procedimento decorreu
com sucesso e teve como principal beneficio a estabilizacdo da doenca nodular regenerativa

hepatica da doente, como era nosso objetivo e como esta descrito na literatura. (7,12)
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No entanto, ao contrario do expectavel, a oclusdo do ductus venosus na nossa doente nao esti-
mulou, até ao momento, a expansao da vasculatura portal intra-hepatica, que se mantém fran-

camente hipoplasica.

Pelo fato de na histologia hepética serem visualizados ramos porta intra-hepéaticos patentes,
presumimos que o0 evento trombotico que originou o cavernoma da veia porta tenha tido um
grande grau de envolvimento dos ramos intra-hepaticos, impossibilitando, assim, a circulagdo
esplancnica e o desenvolvimento do potencial de plasticidade do sistema portal intra-hepético

descrito na literatura. (7,12,20)

Notavelmente, ap6s a oclusdo do ductus venosus, € mesmo sem o desenvolvimento de novos
ramos portais intra-hepéticos, a nossa doente ndo apresentou agravamento da hipertensao por-
tal. Isto deve-se, muito provavelmente, ao fato de esta condigéo ter uma evolugéo de longa data
e de, por isso mesmo, a doente ter desenvolvido uma vasta rede de circulacdo colateral hepatica

que consegue acomodar 0 aumento de resisténcia provocado pela ocluséo do shunt.

E também relevante realcar o fato de, ao longo de todo este processo, a doente nunca ter evi-
denciado sinais de disfuncdo hepatica e de, apesar da praticamente inexistente circulacdo portal,
ter sempre apresentado amoniémia dentro dos valores normais, fato para o qual ndo consegui-

mos encontrar explicacao.

Atualmente, os principais problemas da nossa doente prendem-se com a existéncia de hiperten-
sdo portal, a consequente esplenomegalia e hiperesplenismo e a persisténcia de nddulos rege-

nerativos hepaticos, lesdes estas que apresentam potencial de malignizacao.

Num estudo de Nzeako et al (1996) (24), em que foram estudados doentes com carcinoma
hepatocelular (CHC) que surgiu em figados néo cirroticos verificou-se que em 6,7% destes
casos (23/342) o CHC surgiu em figados ndo cirréticos com nddulos regenerativos hepaticos

(NRH). Além disso, esse mesmo estudo e outro estudo posterior de Sood et al (25) postulam a
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ligacdo entre estas duas entidades, particularmente no caso dos nddulos regenerativos hepaticos

com algum grau de displasia.

Nesta fase, na qual se esgotaram as nossas opgdes terapéuticas para o restabelecimento da cir-
culacdo portal, resta-nos considerar o transplante hepatico como terapéutica curativa de fim de
linha para esta adolescente, caso ocorra evolucao para cirrose ou alteracdo das caracteristicas

dos nddulos hepaticos.

O transplante hepatico devera ser sempre cuidadosamente ponderado devido a morbimortali-
dade que implica, tanto pelo procedimento cirdrgico em si, como pela necessidade crénica de

terapéutica imunossupressora e o risco de todas as outras complicacdes médicas conhecidas.

O transplante hepatico permitira a substituicdo do sistema venoso portal anormal e a resolucao
da hipertenséo portal e consequente regressdo progressiva da esplenomegalia e do hiperesple-

nismo.
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5. Concluséao

O sistema porta hepatico tem um desenvolvimento embrionario complexo, passivel de sofrer

inimeras anomalias que resultam em malformacgdes com um largo espectro de manifestacdes.

Exemplo disso sdo os dois casos que descrevemos: uma doente com um sistema venoso porta
de anatomia completamente anormal, mas hemodinamicamente e metabolicamente funcional,
permitindo que a doente seja assintomatica; e uma doente com um sistema porta “quase” nor-
mal, apenas com uma persisténcia de um shunt portossistémico embrionario, mas que, nao

sendo funcional, torna a doente sintomética e em risco de complicacGes graves.

Concluimos assim que é essencial conhecer anatomia normal do sistema venoso portal e as suas
variantes/anomalias. O estudo morfologico dos doentes com malformacdes do territdrio vascu-
lar hepatico deve ser detalhado, mas a avaliacdo da sua funcionalidade, a repercussdo hemodi-
namica e metabolica, e a presenca de eventuais complicacGes € essencial para se poder orientar,

da melhor forma, a estratégia terapéutica a adotar.
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