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RESUMO
Objetivo: Apresentar o caso de uma criança brasileira, pro-

vavelmente a primeira, portadora de obstrução extra-hepática
da veia porta (OEHVP), submetida ao shunt Rex (derivação ci-
rúrgica meso-porta) para tratamento da hipertensão porta pré-
hepática. Descrição: Menino de um ano e nove meses, 11kg,
previamente hígido, apresentou hematêmese e melena. Foi rea-
lizada endoscopia digestiva alta, que demonstrou varizes de
esôfago sangrantes grau III. Foi iniciado tratamento com pro-
pranolol e escleroterapia. Apresentou mais três episódios de san-
gramento importante e sinais laboratoriais de hiperesplenismo
e aumento da amônia sérica. Realizado diagnóstico de caverno-
ma da veia porta. Foi indicado tratamento cirúrgico, após ava-
liação da coagulação e biópsia hepática normais. Foi feita op-
ção pela derivação meso-porta ou shunt Rex, que consiste na
colocação de um enxerto de veia jugular entre a veia mesenté-
rica superior e o ramo esquerdo intra-hepático da veia porta,
restaurando o fluxo sanguíneo portal para o fígado. O paciente
foi submetido com dois anos e seis meses, em março de 2004,
à cirurgia no Children’s Hospital de Chicago, sem intercorrên-
cias, tendo recebido alta no quinto dia pós-operatório. Retor-
nou após um mês da cirurgia ao Brasil, onde seguiu fazendo
controles periódicos. Atualmente, quase três anos após o shunt
Rex, o menino tem vida normal, com provas de função hepáti-
ca normais, sem esplenomegalia, sem varizes e nem sinais de
hipertensão porta. O shunt encontra-se pérvio e com bom fluxo
pela ultra-sonografia. Conclusões: A cirurgia de derivação meso-
porta é uma opção terapêutica recente e, muito provavelmen-
te, tornar-se-á o método de escolha no manejo da hipertensão
porta pré-hepática, por OEHVP. É superior aos outros procedi-
mentos cirúrgicos, já que elimina totalmente a hipertensão por-
ta e suas seqüelas.

Unitermos – Obstrução extra-hepática da veia porta; Hiper-
tensão porta; Varizes esofágicas; Sangramento
digestivo; Derivação 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 III. 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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INTRODUÇÃO
Obstrução extra-hepática da veia porta (OEHVP)

resulta em hipertensão porta e é causa comum de
hemorragia digestiva alta em crianças e adolescen-
tes(1-2). A trombose da veia porta é a principal e a
mais freqüente causa de hipertensão porta pré-he-
pática em pediatria(1,3-4).

A VP é responsável por dois terços do fluxo san-
guíneo hepático e leva ao fígado 72% do suprimen-
to total de oxigênio, além de nutrientes, fatores de
crescimento e hormônios(3,5).

Na OEHVP, a veia é obstruída, recanalizada e trans-
forma-se em cavernoma, resultando em hiperten-
são porta, varizes esôfago-gástricas e hiperesplenis-
mo. Além do sangramento de varizes, que ameaça
esses pacientes durante toda a vida, os portadores
de OEHVP podem apresentar enteropatia perdedo-
ra de proteínas, má absorção, retardo no crescimen-
to, ascite, hiperesplenismo com alterações da coagu-
lação, síndrome hepatopulmonar, biliopatia portal,
atrofia hepática e risco aumentado de morte(6-7).

O controle eficaz do sangramento das varizes é o
ponto principal para a sobrevida dos pacientes com
TVP(6). Tanto o tratamento endoscópico como as téc-
nicas cirúrgicas convencionais de derivação (shunts)
não curam a hipertensão porta, apenas desviam o
fluxo do sangue.

As opções cirúrgicas recomendadas até recente-
mente incluem derivações esplenorrenal, meso-cava,
porto-cava e desconexão ázigo-portal ou desvascu-
larização gástrica. Atualmente, a derivação cirúrgi-
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-hepático da veia
porta, tem sido utilizada com sucesso no tratamen-
to da hipertensão porta pré-hepática(2,6-9) (figura 1).
O bypass meso-porta ou shunt Rex restaura o fluxo
sanguíneo venoso esplâncnico (fluxo porta) em di-
reção ao fígado, normalizando a fisiologia normal
hepato-intestinal e a pressão porta. Em conseqüên-
cia, a esplenomegalia e o hiperesplenismo regridem,
fazendo com que as varizes de esôfago e a gastro-
patia hipertensiva desapareçam. Tudo isso ocorre
sem o risco de encefalopatia, já que não há cone-
xão portossistêmica(2,6-7,10-12).

Essa opção cirúrgica é recente e ainda há poucos
centros que a estão utilizando. O objetivo do atual
relato é apresentar o caso de uma criança brasilei-
ra, provavelmente a primeira, portadora de OEHVP,
submetida ao shunt Rex para tratamento da hiper-
tensão porta pré-hepática, com excelente resulta-
do.

RELATO DO CASO
Paciente do sexo masculino, de um ano e nove

meses, 11kg, previamente hígido, sem história de
cateterização umbilical ou qualquer evento patoló-
gico no nascimento, apresentou hematêmese e me-
lena, tendo queda de hemoglobina até 6,0mg/dL,

após episódio de infecção respiratória febril. Foi rea-
lizada endoscopia digestiva alta, que demonstrou
varizes de esôfago sangrantes grau III. Procedeu-se
à escleroterapia, por impossibilidade de utilização
de ligadura elástica devido ao tamanho do pacien-
te. Após o primeiro episódio de sangramento, o pa-
ciente apresentou ascite e derrame pleural à direi-
ta, tendo sido internado em UTI pediátrica.

Apresentou mais três episódios de sangramento
importante durante as semanas da realização do
tratamento escleroterápico, tendo sido submetido
a mais quatro sessões de escleroterapia endoscópi-
ca. Nesse momento, foi realizada avaliação cirúrgi-
ca pela possibilidade de cirurgia de urgência.

Apresentava esplenomegalia e provas de função
hepática normais.

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

Foi realizada toda avaliação pré-cirúrgica, que in-
cluiu estudos da coagulação, biópsia de fígado e
exames de imagem para estudo da circulação intra
e extra-hepática. Os estudos da coagulação realiza-
dos incluíram tempo de protrombina e INR, proteí-
nas C e S, antitrombina III, mutações do fator V
Leiden, da protrombina (metil-tetrahidrofolato redu-
tase), D-dímeros, fatores II, V, VII, VIII, IX, plasmi-
nogênio, anticorpos anticardiolipina IgM, IgG e IgA,
fosfoetanolamina, fosfoglicerol, fosfoinositol e áci-
do fosfatídico. Todos apresentaram resultados nor-
mais ou levemente diminuídos. A biópsia de fígado
mostrou estrutura hepática normal, com dilatação

Figura 1 – Representação esquemática do shunt Rex ou

derivação meso-porta
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biliar muito discreta. Os exames de imagem de-
monstravam transformação cavernomatosa da veia
porta, com extensa circulação colateral e presença
de pequeno ramo E da veia porta, intra-hepático.

Com dois anos e seis meses, o menino foi sub-
metido, sem intercorrências, à cirurgia de deriva-
ção meso-porta no Children’s Hospital de Chicago.
Recebeu alta no quinto dia pós-cirúrgico, após rea-
lizar ultra-sonografia de controle do shunt, que es-
tava pérvio e satisfatório. Com 16 dias de pós-ope-
ratório já apresentava 300.000 plaquetas e a amônia
havia diminuído para valores normais (25µmol/L).
O baço tornou-se impalpável nesse momento. Após
um mês da cirurgia retornou ao Brasil, onde seguiu
fazendo controles periódicos. Recebeu dipiridamol
e AAS, por via oral, até completar seis meses de
pós-operatório.

Seis meses após a cirurgia foi submetido a endos-
copia digestiva alta, que não evidenciou varizes, nem
gastropatia e nenhum sinal de hipertensão porta.

Atualmente, três anos após a realização do shunt
Rex, o menino tem vida normal, com provas de
função hepática normais, sem esplenomegalia e sem
nenhum sinal de hipertensão porta. O shunt encon-
tra-se pérvio e com bom fluxo na última ultra-so-
nografia realizada (figura 2).

hiperesplenismo, sem varizes de esôfago e, portanto,
sem nenhum risco de sangramento. Poderá, muito
provavelmente, ter infância, adolescência e vida
adulta desempenhando atividades normais, sem
apresentar riscos de sangramentos e os outros ris-
cos, inerentes à esplenomegalia e à má perfusão
hepática, além de repetidas transfusões sanguíneas.

O manejo em longo prazo da hipertensão porta
pré-hepática é controverso(5-6,8,10,12). Alguns grupos
defendem o tratamento endoscópico (esclerotera-
pia ou ligadura de varizes), enquanto outros preco-
nizam a realização de uma derivação cirúrgica pre-
cocemente para controlar o risco de sangramento(13-14).
Embora haja risco de nova trombose após a cirur-
gia, os resultados com shunts cirúrgicos em crian-
ças com hipertensão porta têm sido muito bons em
centros de referência, com baixíssima mortalidade,
quando realizados eletivamente(5,7). Essas cirurgias
de derivação convencionais desviam o sangue do
eixo porta, mas não restauram o fluxo sanguíneo
hepático. O tratamento endoscópico, que também
apresenta bons resultados na faixa etária pediátri-
ca, é temporário, já que só trata as varizes, mas a
hipertensão porta persiste. Portanto, ambos os pro-
cedimentos são apenas paliativos. Os riscos de in-
fecção pós-transfusionais ou mesmo de morte de-
corrente de hemorragia gastrointestinal, os efeitos
de anestesias e internações hospitalares repetidas no
desenvolvimento psicológico e escolar dessas crian-
ças, assim como os custos e, principalmente, a qua-
lidade de vida, devem ser considerados quando se
vai decidir o manejo em longo prazo de crianças
portadoras de OEHVP(1-2,5-6,9-10,15).

O shunt Rex é superior aos outros procedimentos,
já que elimina a hipertensão porta e suas seqüelas
e, além disso, restabelece o fluxo sanguíneo portal
para o fígado(2,5,7,9,11-12,14). Restaurando-se o fluxo
sanguíneo fisiológico intra-hepático da veia porta,
evitam-se conseqüências dos shunts portossistêmicos
convencionais, especialmente encefalopatia(6,9,12,14).
O shunt Rex também evita os efeitos secundários
das terapias endoscópicas para erradicar varizes
como hiperesplenismo, desenvolvimento de varizes
em outros locais, estenoses de esôfago, etc.(6,9,12,14).

Entre as complicações relatadas como decorren-
tes da TVP estão a encefalopatia e o retardo no cres-
cimento e desenvolvimento, tão importantes nessa
faixa etária(15). A diminuição dos níveis séricos de
amônia neste paciente foi bem importante e coin-
cidiu com os momentos pré e pós-operatórios,
mostrando a provável influência do desvio do san-
gue para dentro do fígado e não para a circulação
sistêmica. O retardo de crescimento, assim como
do desenvolvimento intelectual, é outra conseqüên-
cia que pode ser causada pelo desvio crônico do
fluxo sanguíneo porta(15). No presente caso, não te-
mos como demonstrar esse comprometimento, já
que a cirurgia foi realizada precocemente na vida
dessa criança.

Figura 2 – Ultra-sonografia abdominal do paciente, 20 me-

ses após a cirurgia, demonstrando a permeabilidade do

shunt

DISCUSSÃO
Apresentamos o caso de um paciente pediátrico

portador de OEHVP, que começou a ter importante
hemorragia digestiva alta aos 21 meses de idade. O
paciente foi submetido à cirurgia de derivação me-
sentérico-porta, tendo apresentado excelente evo-
lução com desaparecimento completo das varizes
de esôfago, da esplenomegalia, das alterações labo-
ratoriais de hiperesplenismo e com a possibilidade
de ter vida normal após o procedimento. Atualmen-
te, três anos após a cirurgia, o menino apresenta-se
completamente normal, sem esplenomegalia, sem
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A derivação mesentérico-porta foi inicialmente
idealizada por De Ville de Goyet et al.(7), na Bélgica,
para tratar crianças com obstrução sintomática, re-
sultante de trombose, do tronco da veia porta após
transplante hepático. Os pacientes com OEHVP são
elegíveis a essa cirurgia quando: apresentam a veia
porta intra-hepática patente, não são portadores de
distúrbios hereditários da coagulação e têm estru-
tura hepática dentro dos limites da normalidade(5-

7,12,14). Segundo De Ville de Goyet et al.(6) cerca de
dois terços dos pacientes com TVP idiopática preen-
chem esses critérios e são bons candidatos. De acor-
do com Bambini et al.(2), quando se avalia a veia
porta intra-hepática no momento da cirurgia, essa
fração pode aumentar.

O paciente deste relato apresentou todos os exa-
mes pré-operatórios favoráveis para a realização da
cirurgia. A angiorressonância pré-operatória mostrou
um pequeno ramo E da veia porta intra-hepática
que, durante a cirurgia, com o restabelecimento do
fluxo sanguíneo, tornou-se um vaso satisfatório para
a drenagem do parênquima hepático. De acordo
com vários autores, esse fato é ligado à idade do
paciente e ao tempo de trombose, já que o ramo E
da veia porta, que não recebe fluxo sanguíneo, vai
atrofiando-se com o passar do tempo(2,6,9,12).

Outro fator importante na decisão de realizar essa
opção cirúrgica é a inexistência de distúrbio heredi-
tário da coagulação. Os pacientes portadores de
OEHVP apresentam incidência baixa de distúrbios
hereditários trombofílicos(16-18). Nosso paciente aqui
relatado apresentou diminuição progressiva das pro-

teínas C e S da coagulação, mostrando provável
fator trombofílico da presença da trombose, ou seja,
que ocorreu após a trombose já estabelecida.

Em relação à biópsia hepática desse paciente, a
leve dilatação biliar evidenciada é bem descrita na
literatura e decorrente da chamada biliopatia por-
tal, que ocorre provavelmente devido a dano isquê-
mico(3,19). Essa biliopatia é progressiva nos pacientes
com OEHVP e persistência de hipertensão porta(3,19).
Essa é, possivelmente, outra complicação que será
evitada em nosso paciente após a realização do
shunt.

Apresentamos, então, o caso de uma criança por-
tadora de OEHVP que foi submetida, com sucesso,
à realização do shunt Rex ou derivação mesoportal.
Esse tipo de derivação deverá ser cada mais utiliza-
do e, muito provavelmente, tornar-se-á a opção te-
rapêutica de escolha no manejo da hipertensão
porta pré-hepática, por TVP. Esse shunt cirúrgico
elimina a hipertensão porta e suas conseqüências e
restabelece o fluxo sanguíneo hepático e esplâncni-
co, oferecendo ao paciente uma chance de cura(4,12,

20-22). É, atualmente, a única opção curativa nos ca-
sos de hipertensão porta pré-hepática, causada por
OEHVP, oferecendo ao paciente qualidade de vida
muito superior àquela obtida com os outros tipos
de tratamento(12,14,22). A qualidade de vida dos pa-
cientes com OEHVP que são submetidos a esse
shunt, como mostramos neste caso, é, sem dúvida
nenhuma, muito superior à dos pacientes que fazem
tratamento conservador.
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