122

GED 2007
26(4):122-6

ReELATO

D E

Caso

Derivacdao meso-porta (shunt Rex): tratamento
atual da obstrucao extra-hepatica da veia porta

Meso-portal bypass (Rex Shunt): current treatment

of extrahepatic portal vein obstruction

CRISTINA TARGA FERReIRA!, RiccARDO SUPERINAZ, HELENA MULLER?, RosANGELA MiNUzz*, ANTONIO N. KALILS,
IpiLio ZaNING, Mauricio V. Pereira?, ALrrebo C. Neto®, Décio M. Costa?

Complexo Hospitalar Santa Casa de POA — Hospital Moinhos de Vento — Children’s Memorial Hospital, Chicago, lllinois, EUA

RESUMO

Objetivo: Apresentar o caso de uma crianga brasileira, pro-
vavelmente a primeira, portadora de obstrucdo extra-hepatica
da veia porta (OEHVP), submetida ao shunt Rex (derivacdo ci-
rirgica meso-porta) para tratamento da hipertensdo porta pré-
hepética. Descricao: Menino de um ano e nove meses, 11kg,
previamente higido, apresentou hematémese e melena. Foi rea-
lizada endoscopia digestiva alta, que demonstrou varizes de
es6fago sangrantes grau lll. Foi iniciado tratamento com pro-
pranolol e escleroterapia. Apresentou mais trés episédios de san-
gramento importante e sinais laboratoriais de hiperesplenismo
e aumento da amonia sérica. Realizado diagnéstico de caverno-
ma da veia porta. Foi indicado tratamento cirGrgico, apds ava-
liacdo da coagulacdo e bidpsia hepatica normais. Foi feita op-
cado pela derivacdao meso-porta ou shunt Rex, que consiste na
colocacdo de um enxerto de veia jugular entre a veia mesenté-
rica superior e o ramo esquerdo intra-hepatico da veia porta,
restaurando o fluxo sanguineo portal para o figado. O paciente
foi submetido com dois anos e seis meses, em marco de 2004,
a cirurgia no Children’s Hospital de Chicago, sem intercorrén-
cias, tendo recebido alta no quinto dia pds-operatério. Retor-
nou apdés um més da cirurgia ao Brasil, onde seguiu fazendo
controles periédicos. Atualmente, quase trés anos ap6s o shunt
Rex, o menino tem vida normal, com provas de funcdo hepati-
ca normais, sem esplenomegalia, sem varizes e nem sinais de
hipertensao porta. O shunt encontra-se pérvio e com bom fluxo
pela ultra-sonografia. Conclusdes: A cirurgia de derivacdao meso-
porta € uma opgdo terapéutica recente e, muito provavelmen-
te, tornar-se-4 o método de escolha no manejo da hipertensao
porta pré-hepatica, por OEHVP. E superior aos outros procedi-
mentos cirdrgicos, ja que elimina totalmente a hipertensao por-
ta e suas sequelas.

Unitermos — Obstrucdo extra-hepatica da veia porta; Hiper-
tensdo porta; Varizes esofagicas; Sangramento
digestivo; Derivacdo meso-porta; Shunt Rex.

SUMMARY

Objective: To present a Brazilian child, probably the first child
with extrahepatic portal vein obstruction (EHPVO) submitted to
Rex Shunt (meso-portal bypass) to treat extrahepatic portal hy-
pertension. Description: A 21-month-old healthy child weigh-
ing 11 kg presented with hematemesis and melena. Digestive
endoscopy was performed revealing bleeding esophageal varic-
es of degree lll. Treatment with propranolol and sclerotherapy
was initiated. The child had three more episodes of significant
bleeding and laboratory signs of hypersplenism and increased
ammonia levels were found. Diagnosis of EHPVO was done.
Upon normal clotting evaluation and hepatic biopsy findings,
surgery was indicated. Meso-portal bypass or Rex Shunt was
the procedure chosen, which consists in the placement of a
jugular vein graft between the superior mesenteric vein and the
intra-hepatic left branch of the portal vein to bring portal blood
flow to the liver. The surgical procedure was performed when
he was 30-month-old at Chicago’s Children’s Hospital. He was
discharged from hospital after five days and returned to Brazil
one month after the surgery. He continued with periodic evalu-
ations. At present, almost 3 years after the Rex Shunt, the child
leads a normal life with normal hepatic function and no signs
of splenomegaly or portal hypertension. In the ultrasound, the
shunt is currently pervious and shows good flow. Conclusions:
Meso-portal bypass is a recent therapeutic procedure that is
likely to become the treatment of choice for extrahepatic portal
hypertension. It is better than the other treatments available
because it completely eradicates portal hypertension and its
sequelae.

Keywords - Extrahepatic portal vein obstruction; Portal hy-
pertension; Esophageal varices; Digestive bleed-
ing; Meso-portal bypass; Rex shunt.
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INTRODUCAO

Obstrucdo extra-hepatica da veia porta (OEHVP)
resulta em hipertensdo porta e é causa comum de
hemorragia digestiva alta em criancas e adolescen-
tes(2. A trombose da veia porta é a principal e a
mais freqliente causa de hipertensdo porta pré-he-
patica em pediatriaC3-4.

A VP é responsavel por dois tercos do fluxo san-
guineo hepético e leva ao figado 72% do suprimen-
to total de oxigénio, além de nutrientes, fatores de
crescimento e hormoénios®>).

Na OEHVP, a veia é obstruida, recanalizada e trans-
forma-se em cavernoma, resultando em hiperten-
sdo porta, varizes eso6fago-gastricas e hiperesplenis-
mo. Além do sangramento de varizes, que ameaca
esses pacientes durante toda a vida, os portadores
de OEHVP podem apresentar enteropatia perdedo-
ra de proteinas, méa absorcdo, retardo no crescimen-
to, ascite, hiperesplenismo com alteracdes da coagu-
lacdo, sindrome hepatopulmonar, biliopatia portal,
atrofia hepatica e risco aumentado de morte®).

O controle eficaz do sangramento das varizes é o
ponto principal para a sobrevida dos pacientes com
TVP®. Tanto o tratamento endoscépico como as téc-
nicas cirdrgicas convencionais de derivacdo (shunts)
ndo curam a hipertensdo porta, apenas desviam o
fluxo do sangue.

As opc¢des cirlrgicas recomendadas até recente-
mente incluem derivagdes esplenorrenal, meso-cava,
porto-cava e desconexao azigo-portal ou desvascu-
larizacdo gastrica. Atualmente, a derivacdo cirtrgi-
ca meso-porta ou shunt Rex, no qual um enxerto
de veia jugular é colocado entre a veia mesentérica
superior e o ramo esquerdo intra-hepatico da veia
porta, tem sido utilizada com sucesso no tratamen-
to da hipertensado porta pré-hepatica?¢ (figura 1).
O bypass meso-porta ou shunt Rex restaura o fluxo
sanguineo venoso esplancnico (fluxo porta) em di-
recdo ao figado, normalizando a fisiologia normal
hepato-intestinal e a pressdao porta. Em consequén-
cia, a esplenomegalia e o hiperesplenismo regridem,
fazendo com que as varizes de es6fago e a gastro-
patia hipertensiva desaparecam. Tudo isso ocorre
sem o risco de encefalopatia, j4 que ndo ha cone-
xdo portossistémica®¢-7,10-12),

Essa opcdo cirlrgica é recente e ainda ha poucos
centros que a estdo utilizando. O objetivo do atual
relato é apresentar o caso de uma crianca brasilei-
ra, provavelmente a primeira, portadora de OEHVP,
submetida ao shunt Rex para tratamento da hiper-
tensdo porta pré-hepatica, com excelente resulta-
do.

RELATO DO CASO

Paciente do sexo masculino, de um ano e nove
meses, 11kg, previamente higido, sem histéria de
cateterizacdo umbilical ou qualquer evento patolé-
gico no nascimento, apresentou hematémese e me-
lena, tendo queda de hemoglobina até 6,0mg/dL,

Figura 1 - Representacdo esquemdtica do shunt Rex ou
derivacdo meso-porta

ap6s episodio de infeccdo respiratéria febril. Foi rea-
lizada endoscopia digestiva alta, que demonstrou
varizes de es6fago sangrantes grau lll. Procedeu-se
a escleroterapia, por impossibilidade de utilizacédo
de ligadura eléstica devido ao tamanho do pacien-
te. Ap6s o primeiro episédio de sangramento, o pa-
ciente apresentou ascite e derrame pleural a direi-
ta, tendo sido internado em UTI pediétrica.

Apresentou mais trés episédios de sangramento
importante durante as semanas da realizacdo do
tratamento escleroterapico, tendo sido submetido
a mais quatro sessdes de escleroterapia endoscopi-
ca. Nesse momento, foi realizada avaliacado cirdrgi-
ca pela possibilidade de cirurgia de urgéncia.

Apresentava esplenomegalia e provas de fungdo
hepatica normais.

Durante os meses seguintes comecou a apresen-
tar sinais laboratoriais de hiperesplenismo, com
85.000 plaquetas, e aumento da amonia sérica
(50umol/L - normal até 35umol/L). Recebeu pro-
pranolol desde o inicio do quadro.

Foi realizada toda avaliagdo pré-cirdrgica, que in-
cluiu estudos da coagulacdo, bidpsia de figado e
exames de imagem para estudo da circulacdo intra
e extra-hepatica. Os estudos da coagulacdo realiza-
dos incluiram tempo de protrombina e INR, protei-
nas C e S, antitrombina lll, mutacdes do fator V
Leiden, da protrombina (metil-tetrahidrofolato redu-
tase), D-dimeros, fatores Il, V, VII, VI, IX, plasmi-
nogénio, anticorpos anticardiolipina IgM, IgG e IgA,
fosfoetanolamina, fosfoglicerol, fosfoinositol e &ci-
do fosfatidico. Todos apresentaram resultados nor-
mais ou levemente diminuidos. A bidpsia de figado
mostrou estrutura hepética normal, com dilatacdo

123

GED 2007
26(4):122-6



124

GED 2007
26(4):122-6

Derivacdo meso-porta (shunt Rex): tratamento atual da obstrucdo extra-hepatica da veia porta

biliar muito discreta. Os exames de imagem de-
monstravam transformacdo cavernomatosa da veia
porta, com extensa circulagdo colateral e presenca
de pequeno ramo E da veia porta, intra-hepatico.

Com dois anos e seis meses, o menino foi sub-
metido, sem intercorréncias, a cirurgia de deriva-
¢dao meso-porta no Children’s Hospital de Chicago.
Recebeu alta no quinto dia p6és-cirirgico, apés rea-
lizar ultra-sonografia de controle do shunt, que es-
tava pérvio e satisfatério. Com 16 dias de pés-ope-
ratério ja apresentava 300.000 plaquetas e a amonia
havia diminuido para valores normais (25umol/L).
O baco tornou-se impalpével nesse momento. Apds
um meés da cirurgia retornou ao Brasil, onde seguiu
fazendo controles periddicos. Recebeu dipiridamol
e AAS, por via oral, até completar seis meses de
pds-operatorio.

Seis meses ap6s a cirurgia foi submetido a endos-
copia digestiva alta, que ndo evidenciou varizes, nem
gastropatia e nenhum sinal de hipertensao porta.

Atualmente, trés anos apds a realizacdo do shunt
Rex, o menino tem vida normal, com provas de
funcdo hepatica normais, sem esplenomegalia e sem
nenhum sinal de hipertensdo porta. O shunt encon-
tra-se pérvio e com bom fluxo na ultima ultra-so-
nografia realizada (figura 2).
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Figura 2 - Ultra-sonografia abdominal do paciente, 20 me-
ses apos a cirurgia, demonstrando a permeabilidade do
shunt

DISCUSSAO

Apresentamos o caso de um paciente pediatrico
portador de OEHVP, que comecou a ter importante
hemorragia digestiva alta aos 21 meses de idade. O
paciente foi submetido a cirurgia de derivacdo me-
sentérico-porta, tendo apresentado excelente evo-
lucdo com desaparecimento completo das varizes
de es6fago, da esplenomegalia, das alteracdes labo-
ratoriais de hiperesplenismo e com a possibilidade
de ter vida normal ap6s o procedimento. Atualmen-
te, trés anos apos a cirurgia, o menino apresenta-se
completamente normal, sem esplenomegalia, sem

hiperesplenismo, sem varizes de es6fago e, portanto,
sem nenhum risco de sangramento. Podera, muito
provavelmente, ter infancia, adolescéncia e vida
adulta desempenhando atividades normais, sem
apresentar riscos de sangramentos e os outros ris-
cos, inerentes a esplenomegalia e a méa perfusdo
hepatica, além de repetidas transfusdes sanguineas.

O manejo em longo prazo da hipertensdo porta
pré-hepatica é controverso®-¢81012_ Alguns grupos
defendem o tratamento endoscépico (esclerotera-
pia ou ligadura de varizes), enquanto outros preco-
nizam a realizacdo de uma derivacdo cirlrgica pre-
cocemente para controlar o risco de sangramento(314,
Embora haja risco de nova trombose apds a cirur-
gia, os resultados com shunts cirGrgicos em crian-
cas com hipertensdo porta tém sido muito bons em
centros de referéncia, com baixissima mortalidade,
quando realizados eletivamente®”. Essas cirurgias
de derivacdo convencionais desviam o sangue do
eixo porta, mas ndo restauram o fluxo sanguineo
hepatico. O tratamento endoscépico, que também
apresenta bons resultados na faixa etaria pediatri-
ca, é temporario, ja que sé trata as varizes, mas a
hipertensédo porta persiste. Portanto, ambos os pro-
cedimentos sdo apenas paliativos. Os riscos de in-
feccdo pds-transfusionais ou mesmo de morte de-
corrente de hemorragia gastrointestinal, os efeitos
de anestesias e internagbes hospitalares repetidas no
desenvolvimento psicolégico e escolar dessas crian-
cas, assim como os custos e, principalmente, a qua-
lidade de vida, devem ser considerados quando se
vai decidir o manejo em longo prazo de criangas
portadoras de OEHVP(1-25-69-10.15),

O shunt Rex é superior aos outros procedimentos,
ja que elimina a hipertensado porta e suas sequelas
e, além disso, restabelece o fluxo sanguineo portal
para o figado@>7.211-1214_ Restaurando-se o fluxo
sanguineo fisioldégico intra-hepatico da veia porta,
evitam-se conseqiiéncias dos shunts portossistémicos
convencionais, especialmente encefalopatia®?®1214).
O shunt Rex também evita os efeitos secundarios
das terapias endoscépicas para erradicar varizes
como hiperesplenismo, desenvolvimento de varizes
em outros locais, estenoses de es6fago, etc.(621214),

Entre as complicacdes relatadas como decorren-
tes da TVP estdo a encefalopatia e o retardo no cres-
cimento e desenvolvimento, tdo importantes nessa
faixa etaria™. A diminuicdo dos niveis séricos de
amonia neste paciente foi bem importante e coin-
cidiu com os momentos pré e pds-operatorios,
mostrando a provavel influéncia do desvio do san-
gue para dentro do figado e nédo para a circulacao
sistémica. O retardo de crescimento, assim como
do desenvolvimento intelectual, é outra consequién-
cia que pode ser causada pelo desvio cronico do
fluxo sanguineo porta. No presente caso, nao te-
mos como demonstrar esse comprometimento, ja
que a cirurgia foi realizada precocemente na vida
dessa crianca.
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A derivacdo mesentérico-porta foi inicialmente
idealizada por De Ville de Goyet et al.?, na Bélgica,
para tratar criancas com obstrucdo sintomatica, re-
sultante de trombose, do tronco da veia porta ap6s
transplante hepatico. Os pacientes com OEHVP sao
elegiveis a essa cirurgia quando: apresentam a veia
porta intra-hepatica patente, ndo sdo portadores de
distarbios hereditarios da coagulacdo e tém estru-
tura hepética dentro dos limites da normalidade®-
71214 Segundo De Ville de Goyet et al.® cerca de
dois tercos dos pacientes com TVP idiopatica preen-
chem esses critérios e sdo bons candidatos. De acor-
do com Bambini et al.®, quando se avalia a veia
porta intra-hepatica no momento da cirurgia, essa
fracdo pode aumentar.

O paciente deste relato apresentou todos os exa-
mes pré-operatérios favoraveis para a realizacdo da
cirurgia. A angiorressonancia pré-operatéria mostrou
um pequeno ramo E da veia porta intra-hepatica
que, durante a cirurgia, com o restabelecimento do
fluxo sanguineo, tornou-se um vaso satisfatério para
a drenagem do parénquima hepatico. De acordo
com varios autores, esse fato é ligado a idade do
paciente e ao tempo de trombose, ja que o ramo E
da veia porta, que nao recebe fluxo sanguineo, vai
atrofiando-se com o passar do tempo@62.12),

Outro fator importante na decisdo de realizar essa
opcao cirdrgica € a inexisténcia de distdrbio heredi-
tario da coagulacdo. Os pacientes portadores de
OEHVP apresentam incidéncia baixa de distlrbios
hereditéarios trombofilicos¢-'®. Nosso paciente aqui
relatado apresentou diminuicdao progressiva das pro-
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