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RESUMO
Introdugao: Na transformacgéo cavernosa da veia portal (TCVP) as opgdes terapéuticas sdo escassas mas em casos seleccionados
a construgdo de shunt fisiolégico meso-Rex (SMR) € uma opgao.
Caso Clinico 1: Rapariga de 13 anos de idade, com sindrome polimalformativo. Internamento aos 4 meses de idade na Unidade de
Cuidados Intensivos por pneumonia com repercussdao hemodinamica. Aos sete anos por trombocitopénia e esplenomegalia realiza
eco-doppler abdominal que revela TCVP. Aos 13 anos realiza SMR.
Caso Clinico 2: Rapaz de nove anos; isoimunizagdo Rh grave neonatal com necessidade de exsanguinotransfusdes. Desde os seis
meses com esplenomegalia e trombocitopénia com diagndstico de TCVP aos trés anos. Dada progressao clinica, aos nove anos é
proposto realizagao de SMR, que nao realiza por trombose vascular.
Discussao: Para além do SMP, existem poucas opc¢des terapéuticas para TCVP em criangas. No entanto dada a especificidade do
procedimento é essencial o diagndstico precoce.

ABSTRACT
Introduction: In Cavernous transformation of portal vein (CTPV), therapeutic options are limited; however the restoration of circulation
by mesenteric-portal bypass (MPB) is an option in selected cases.
Case Report 1: 13-year-old female with polymalformative syndrome. Admission at 4 months of age to Intensive Care Unit due to
severe pneumonia with hemodynamic instability. Follow up due to thrombocytopenia and splenomegalia she was diagnosed CTPV at
7-years old. At 13y-old she was submitted to MPB.
Case Report 2: 9-years-old male; severe neonatal Rh isoimmunization treated with exsanguinations. Followed-up since 6-months of
age due to thrombocytopenia and splenomegalia, and at 3 years of age he was diagnosed CTPV. Due to disease progression he was
proposed as candidate to MBP which was contraindicated due to vascular thrombosis of the Rex recess.
Comments: MBP presents as one of the few therapeutic options to CTPV in children; due to its specificity and rigid requirements it is
vital the close follow up and early diagnosis.

INTRODUGAO

Atransformagao cavernosa da veia porta (TCVP) foi ini-  (Fig.1).4
cialmente descrita em 1869 como trombose e dilatagéo va- Apresentamos dois casos clinicos de TCVP, diagnosti-
ricosa da veia porta com desenvolvimento de esplenome- cados no Departamento de Pediatria, com desfechos dife-
galia e ascite, em presenga de um figado sem patologia.’?  rentes.
A etiologia desta patologia € diversa e os factores de risco

séo detectados em menos de metade dos casos.? Caso Clinico 1:

Clinicamente a TCVP manifesta-se por hipertensdo
portal com consequente esplenomegalia e consequente
trombocitopénia e hemorragia digestiva alta, por presenca
de varizes gastroesofagicas. Apesar de mais raro, tém sido
descritos igualmente casos de encefalopatia hepatica na
doenca avangada.

Geralmente estes doentes sdo submetidos a tera-
péutica conservadora e intervengdo endoscépica quando
necessario, sendo o tratamento cirargico reservado para
criangas com doenga avangada ou que nao responderam
ao tratamento prévio.

Recentemente uma nova técnica cirdrgica tem sido usa-
da nestas criangas: o bypass meso-portal ou shunt Meso-
Rex (SMR) que permite restaurar a circulagdo mesentérica
para o figado usando o recesso venoso Rex (segmento de
conexao entre sistema portal esquerdo e a veia umbilical)

Adolescente de 11 anos, sexo feminino; antecedentes
neonatais e familiares irrelevantes, sem registo de coloca-
¢cao de cateteres umbilical no periodo neonatal; seguida
em consulta por sindrome malformativo (CIV, anus anterior,
duplicidade ureteral, malformacgéao timpanica). Aos 4 meses
de idade é internada na Unidade de Cuidados Intensivos
Pediatricos por Pneumonia direita a S. pneumoniae com
necessidade de ventilagdo invasiva complicado com hi-
drotérax iatrogénico, trombocitopénia e hipofibrinogené-
mia; necessitou de cateter venoso central (femural direita).
Seguida posteriormente em consultas por persisténcia de
trombocitopénia ligeira (100000-140000/uL) com investi-
gacéo etioldgica negativa. Aos sete anos realiza ecografia
abdominal que revela aspectos hepaticos compativeis com
TCVP, calibre portal 6 mm, hipertensao portal e fluxo hepa-
topeto e volumosa esplenomegalia (180 x 170 x 62 mm).
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Fig. 1 — Esquema das alteragdes de TCVP (A) e do shunt meso-portal ou meso-Rex (B): (1) shunt meso-portal; (2)veia intrapehatica es-
querda; (3) porgao umbilical do ramo esquerdo intahepatico da veia porta; (4)segmento 3 do ramo esquerdo intrahepatico da veia porta;

(5) ramo direito intrahepatico da veia porta.

Manteve-se assintomatica, com seguimento anual
mantendo trombocitopénia (minimo 22000/uL) e aumento
progressivo de calibre da veia portal e persisténcia de hi-
pertensao portal. Aos 10 anos realiza EDA que identifica
varizes esofagicas grau |l.

E proposta para realizacdo de SMP: realiza angio-RM
que ndo apresenta trombose venosa no segmento Rex
e o estudo de coagulopatias foi negativo e aos 12 anos
realiza SMP no Centro de Cirurgia Hepato-Bilio-Pancreatico
do Hospital Pediatrico Bambino Gesus sem intercorréncias.
Na reavaliagdo pos-cirurgia constatou-se diminuigdo pro-
gressiva das dimensdes esplénicas e da veia porta; sem
hipertensédo portal e sem trombocitopénia.

Caso Clinico 2:

Crianga de sete anos de idade, sexo masculino;
internamento no periodo neonatal por isoimunizagdo Rh
grave com necessidade de exsanguinotransfuséo e varias
terapéuticas transfusionais. Durante o internamento foi
colocado cateter umbilical (por oito dias) e posteriormente
cateter central epicutaneo; intercorréncia infecciosa com
sépsis tardia a S. aureus medicado com Flucloxacilina e
gentamicina (10 dias).

Aos seis meses de idade, em contexto de sindrome
febril, foi detectada trombocitopénia (plaquetas 57000/uL)
e esplenomegalia (avaliagdo ecografica: 91x36x81mm);
restante investigagao etioldgica negativa.

Seguimento em consulta por persisténcia de trombo-
citopénia e esplenomegalia. Aos trés anos avaliagéo eco-
grafica descreve aspectos compativeis com transformagao

veia porta no tergo distal do ramo portal direito e calibre
veia porta 7 mm.

Avaliagdes sucessivas revelam diminuigao progressiva
de valor plaquetario, aumento de calibre portal e hiperten-
s&o portal. Aos 6 anos verifica-se presenca de varizes eso-
fagicas grau | na EDA e no ecodoppler abdominal com au-
mento acentuado de hipertens&o portal e inversao de fluxo
em alguns ramos venosos.

E proposto para realizagdo de SMP: estudo de coa-
gulopatias negativo; realiza angio-RM com presenca de
segmento Rex trombosado impossibilitando realizagéo de
SMP.

Actualmente mantém-se clinicamente assintomatico,
em vigilancia. Ultima avaliagéo analitica com 55000/pL pla-
quetas e ecografia com volumosa esplenomegalia (173 x
69 x 172 mm).

DISCUSSAO

A TCVP é uma causa frequente de hipertenséo portal
nas criangas. As causas podem ser divididas em quatro
grupos: (a) lesédo directa a veia porta com formagéo de
trombo (onfalite, cateterizagdo umbilical); (b) malformagoes
congénitas do sistema porta (associado a outras alteragdes
cardiovasculares); (c) factores indirectos pré-trombose
(sépsis, hipercoagulabilidade, desidratagdo); (d) idiopati-
co.®

A técnica de SMR foi inicialmente executada em 1992
num caso de TCVP pods-transplante hepatico, tendo de-
pois sido realizada em criangas com TCVP com sucesso.*
Varios estudos confirmam a eficacia de SMR em corrigir a
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hipertensdo portal e em diminuir as manifestagdes sisté-
micas de TCVP tais como: normalizagdo da coagulagéo,
diminuicdo das dimensdes esplénicas, normalizagdo do
crescimento hepatico e alguns casos relatam reversio de
encefalopatia associada ao shunt porto-sistémico.*

No entanto a referenciagéo de criangas com TCVP para
SMR deve ser precoce e antes da ocorréncia de complica-
¢bes de hipertensao portal que possam contra-indicar rea-
lizagdo de SMR, tal como ocorreu no Caso Clinico 2.

Dada a variabilidade de evolugdo de doencga é dificil
avaliar qual o momento certo de referenciagdo das crian-
¢as para o SMR, nado existindo na literatura guidelines
indicadores de progressao rapida da doenga e portanto de
risco de saida da janela de oportunidade para realizagédo do
SMR. No nosso caso a avaliagao foi essencialmente clinica
e imagiologica monitorizando de forma indirecta a hiper-
tensdo portal através de contagem plaquetaria, dimensdes
esplénicas, dilatagdo da veia portal e fluxo sanguineo no
cavernoma.

Recentemente muitos autores tém defendido a propos-
ta de considerar a realizagdo do SMR como terapéutica
de primeira linha em vez de se aguardar pelas alteragdes
sintomaticas, e de ser realizado na doenga progressiva e
em idade possivel de execugdo. Varios estudos tém de-
monstrado que a correcg¢éo do fluxo hemodindmico hepati-
co tem melhores resultados que as terapéuticas paliativas
comummente usadas (esplenectomia, esclerose varizes
esofagicas), quer em relagéo a resolugéo das consequén-
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A realizagédo prévia de shunto porto-sistémicos ou as
variantes na anatomia hepatica ndo sdo contra-indicagdes
a realizagado do SMR.5

COMENTARIOS

Para além do SMP, existem poucas opgdes terapéuti-
cas para TCVP em criangas. No entanto dada a especifici-
dade do procedimento é essencial o diagndstico precoce,
identificando atempadamente as criangas com factores de
risco para TCVP, de modo a que reinam as condigdes para
a execucao do procedimento.
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