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APRESENTACAO

A Coletanea Nacional “Radiodiagnostico e procedimentos radiol6gicos” é um
e-book composto por 24 artigos cientificos que abordam assuntos atuais, como
deteccao de cancer de mama em mulheres e homens, estudos de casos de diferentes
patologias correlacionando-as com imagens obtidas em ultrassonografia, raios X,
tomografia computadorizada e ressonancia magnética.

Mediante a importancia, necessidade de atualizacéo e de acesso a informacgdes
de qualidade, os artigos elencados neste e-book contribuirdo efetivamente para
disseminacdo do conhecimento a respeito das diversas areas do radiodiagnostico,
proporcionando uma visdo ampla sobre esta area de conhecimento.

Desejo a todos uma excelente leitura!

Prof. MSc. Fabricio Loreni da Silva Cerutti
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CAPITULO 7

MALFORMACAO DA ABERNETHY - DERIVACAO
PORTOSSISTEMICA EXTRA-HEPATICA CONGENITA:

Guilherme José de Paula Oliveira
Hospital Felicio Rocho, Departamento de
Radiologia e Diagnéstico por Imagem, Belo
Horizonte, Minas Gerais

Samuel Ferreira

Hospital Felicio Rocho, Departamento de
Radiologia e Diagnéstico por Imagem, Belo
Horizonte, Minas Gerais

André Barbosa

Hospital Felicio Rocho, Departamento de
Radiologia e Diagnéstico por Imagem, Belo
Horizonte, Minas Gerais

RESUMO: Neste relato, relatamos um caso de
malformacéo de Abernethy, também conhecido
como derivacao ou shunt portossistémico extra-
hepatico congénito (SPEH). E uma malformac&o
vascular rara na qual a veia porta drena para
uma veia sistémica, desviando-a de seu
caminho normal para o figado. A apresentacao
clinica é variavel e, mais comumente, o shunt é
diagnosticadonapropedéuticaparainvestigacao
dos sintomas. Discussao e diagnoéstico: R.B.R,
21 anos, sexo masculino, com historia de doenca
hepatica e diagnostico prévio de adenomatose
hepatica multipla a partir dos 9 anos de idade,
foi hospitalizado para avaliagdo hepatica pré-
transplante. Na histéria médica, apresentava
atraso no desenvolvimento neuropsicomotor,
escoliose congénita, bexiga neurogénica e
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rim uUnico, tendo também sido submetido a
duas cirurgias. Seus exames laboratoriais
iniciais mostraram aumento das transaminases
e enzimas canaliculares. Ultrassonografia,
radiografia, tomografia computadorizada (TC) e
ressonancia magnética (RM) foram realizadas,
0 que permitiu identificar e confirmar pontos
importantes para o diagnostico. Conclusoes:
E importante que o radiologista reconheca
0os achados precocemente. A TC e a RM séo
fundamentais no manejo da sindrome, pois
fornecem as informagdes para o diagnostico,
planejamento, intervencédo e acompanhamento,
bem como a identificacdo de complicacdes.

PALAVRAS-CHAVE: Albernethy, Radiologia,
Tomografia, Ressonancia, Ultrassonografia.

ABERNETHY MALFORMATION —
CONGENITAL EXTRA-HEPATIC
PORTOSISTEMIC SHUNT: CASE REPORT

ABSTRACT: In this report we report a case
of Abernethy malformation, also known as
congenital extrahepatic portosystemic shunt
(CEPS). It is a rare vascular malformation in
which the portal veia drains into a systemic
veia, diverting it from its normal path to the
liver. The clinical presentation is variable and
most commonly the shunt is diagnosed in the
propaedeutic for investigation of the symptoms.
Discussion and diagnosis: R.B.S.R, 21 yearsold,
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male, with history of liver disease and previous diagnosis of multiple liver adenomatosis
from 9 years of age, was hospitalized for pre-transplant liver evaluation. In the medical
history, he presented delayed neuropsychomotor development, congenital scoliosis,
neurogenic bladder and single kidney, and had also undergone two surgeries. His
initial laboratory tests showed increased transaminases and canalicular enzymes.
Ultrasonography, radiography, computed tomography (CT) and magnetic resonance
imaging (MRI) were performed, which enabled them to identify and confirm important
points for diagnosis. Conclusions: It is important that the radiologist recognize the
findings early. CT and MRI are fundamental in the management of the syndrome, since
they provide the information for diagnosis, planning, intervention and follow-up, as well
as the identification of complications.

KEYWORDS: Alberneth, Radiology, Tomography, Resonance, Ultrasound.

11 INTRODUCAO

Descrita primeiramente pelo cirurgidao John Albernethy em 1793, apds realizar uma
autopsia (Figura 1) em uma menina de 10 anos (1), a auséncia congénita de veia porta
(com presenca de derivacao portossistémica intra-hepatica ou extra-hepatica) é uma
entidade extremamente rara. Apesar dos avangos no numero de casos diagnosticados,
até o momento da publicacdo deste relato, pouco mais de 300 casos foram descritos
na literatura médica desde a sua descoberta. Neste relato, apresentamos um caso de
malformacédo de Albernethy associada a adenomatose hepética e uma constelacéo
de achados que tem sido frequentemente descrita como associada a essa sindrome.

e T

Figure 1. Imagem do trabalho original de Albernethy.

2| RELATO DE CASO

R.B.S.R, sexo masculino, 21 anos, natural de Juatuba - MG, com histéria de
doenca hepatica e com diagnéstico prévio de adenomatose hepatica multipla desde
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os 9 anos de idade, foi internado em nosso servico para avaliacdo hepatica pré-
transplante. Na sua historia médica anterior ele apresentou atraso no desenvolvimento
neuropsicomotor, escoliose congénita, bexiga neurogénica e rim unico. Ele foi submetido
a duas intervencodes cirurgicas, primeiro devido a um vélvulo intestinal em 2012 e,
em seguida, uma cistectomia em 2013.Seus exames laboratoriais iniciais ndo foram
dignos de nota, exceto pelo aumento das transaminases e das enzimas canaliculares.
A avaliacdo ultrassonografica confirmou a presenca de multiplos ndédulos hepaticos
e esplenomegalia. Além disso, a veia porta estava ausente. (Figura 2) A radiografia
mostrou alteragbes esqueléticas importantes, como escoliose e displasia da anca.

A tomografia computadorizada demonstrou ndo apenas a presenca de multiplos
nédulos hepaticos com caracteristicas sugestivas de adenomas, mas também auséncia
da veia porta; em seu lugar, um tronco curto formado pela unido das veias mesentérica
superior e esplénica que “contornavam” o figado e drenavam diretamente para a veia
cava inferior (.Figura. 4a - 4c)

Outras descobertas incluiram: distor¢éo da arvore biliar, agenesia do rim direito,
poliesplenia, anomalias esqueléticas, incluindo defeitos de segmentacdo e rotacéo
das vértebras, escoliose e displasia do quadril. Os dados clinicos e de imagem do
paciente sugeriram um quadro sindrébmico que poderia correlacionar com todas as
alteracdes encontradas. A possibilidade de malformacédo de Abernethy foi aventada.
Figura. 5. Os achados também foram confirmados por ressonéncia magnética.

Figura 2a - 2b. O ultra-som inicial revelou a presenca de multiplos n6dulos hepaticos. Veia
porta descaracterizada.
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Figura 3. A tomografia computadorizada demonstrou ndo apenas a presenca de multiplos
nddulos hepéticos com caracteristicas sugestivas de adenomas, mas também auséncia da
veia porta; em seu lugar, um tronco curto formado pela uni&o das veias mesentérica superior e
esplénica que “contornavam” o figado e drenavam diretamente para a veia cava inferior

Figura. 4a - 4c Outras descobertas incluiram: distorcao da arvore biliar, agenesia do rim
direito, poliesplenia, anomalias esqueléticas, incluindo defeitos de segmentacao e rotacéo das
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vértebras, escoliose e displasia da anca.

Figura. 5. Os achados também foram confirmados por ressonancia magnética.

31 DISCUSSAO

Em 1994, Morgan e Superina (3) propuseram a classificacdo que ainda é usada
para shunts portossistémicos extra-hepaticos (SPEH) hoje em dia. Isto € baseado no
fato de o figado ser ou nao perfundido pelo sangue portal, e pode ser dividido nos tipos
2 e 1 respectivamente (Tabela 1, Figura 6). O shunt tipo 1 € sempre congénito, tendo
uma predilecéo significativa pelo sexo feminino. Dependendo da presenca ou ndo de
um tronco formado pela veia mesentérica superior e da veia esplénica, dois subtipos
séo distinguidos (tipo 1a: unido ausente, tipo 1b: veia porta anatémica presente, mas
com desvio hepético). A malformacéo de Abernet tipo 1 é freqliientemente referida na
literatura como “veia porta ausente” (4). O shunt tipo 2 nao tem predilecao por sexo. O
tipo 2 € um shunt no qual a veia porta é formada, mas, além disso, ha uma anastomose
entre a veia e a veia cava inferior através de uma veia patente remanescente do
ducto venoso. Eles foram descritos pela primeira vez por Raskin em 1964 (2) e foram
subclassificados por Park et al, que os subdividiu da seguinte forma: (i) Tipo 1: um
unico vaso grande conectando a veia porta direita a veia cava inferior; (ii) Tipo 2: shunt
periférico localizado em que um segmento hepético tem uma ou mais comunicag¢des
entre os ramos periféricos da veia porta e as veias hepaticas, (iii) Tipo 3: comunicacao
aneurismatica entre a veia porta periférica e as veias hepaticas; Tipo 4: comunicacoes
multiplas entre a veia porta e as veias hepaticas, distribuidas nos dois lobos. (7) Com
base nessa classificacdo, podemos caracterizar o caso relatado no presente estudo
como Morgan & Superina tipo 1B.

O sistema venoso portal de desenvolvimento € extremamente complexo (5). As
veias do sistema porta originam-se das veias extra-embrionarias e umbilicais. As veias
vitelinicas formam um par que apresenta trés comunicac¢des cruzadas entre elas em
tornodaquartasemana. Ainvolugao das veias vitelinicas e sua anastomose comunicante
acabam levando a formacgao de veias porta entre a 4% a 10 semana. Clinicamente, a
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malformacéo da Alberneth € marcada por um amplo espectro de sintomas que podem
ser divididos em trés grandes grupos: desenvolvimento anormal do figado, desvio da
regido portossistémica e secundario a malformac¢ées concomitantes. (Tabela 2)

O desenvolvimento hepético anormal € causado pela falta de nutricdo que leva
a degeneracao gordurosa e a atrofia. Geralmente, os sinais de hipertensao portal nao
sdo observados. Cerca de 50% dos doentes apresentam lesdes focais hepaticas,
mais frequentemente nédulos de regeneracéao, hiperplasia nodular focal e adenoma.
A bidpsia n&do é necessaria na maior parte do tempo; O shunt portossistémico
provoca aumento na aménia, galactose e outros niveis de metabdlitos potencialmente
prejudiciais. Encefalopatia pode ocorrer, especialmente em pacientes idosos.
Transtornos psiquiatricos, atraso no desenvolvimento e sindrome hepatopulmonar
sdo outros possiveis desenvolvimentos. Dentre as anomalias associadas ao
desvio portossistémico tipo 1, destacam-se as cardiovasculares, gastrointestinais,
geniturinarias e esqueléticas, descritas na tabela 3.

A ultrassonografia € o exame inicial para o diagnéstico. Demonstra auséncia da
veia porta. Reducédo do volume do figado e hiperecogenicidade periportal sdo outros
achados comuns. O modo Doppler mostra a direcdo do fluxo portal e a auséncia
da veia porta. Angiotomografia e angiorressonancia séo uteis no diagnéstico. A TC
€ superior na deteccao de pequenos ramos anastomoéticos. A RM é o método de
escolha (6). A angiografia convencional € o padréo ouro para o estudo da vasculatura
portomesentérica, mas apresenta desvantagens. O tratamento varia de acordo com
o tipo de shunt e os sintomas clinicos. Farmacoterapia e dieta sdo a abordagem
inicial. Para SPEH tipo 1, o transplante de figado é o tratamento de escolha. O tipo
SPEH, ocluséo por derivacao (cirurgica ou por embolizacdo) esta entre as op¢des de
tratamento.

Figura 6. Tipos de derivacdes extra-hepaticas e caracteristicas associadas (Morgan e
Superina, 1994)
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Tipo IA | Veia Esplénica (SV) e Mesenterica Superior (SMV)
drenar separadamente para a circulagdo sistémica.

Tipo IB | Veias mesenterica superior e esplénica juntam-se a
circulacao sistematica, depois que convergem e formam
um tronco comum.

Tipo Il | Veia Porta (PV) é normal e a anastomose ¢€ feita através
de um ramo colateral.

Tabela 1. Derivacéo extra-hepética da classificagdo de Morgan e Superina

Tipo 1 Tipo 2
Anastomoses de Anastomose de lado a
ponta a ponta tamanho
Auséncia congénita O PV flexivel
de PV € parcialmente
conservado
Preferéncia para Nenhuma preferéncia
meninas de género
Malformaces Menos malformacdes
associadas multiplas das associacoes

Tabela 2. Apresentacgéo clinica de acordo com os tipos de CEPS.

Anomalias cardiovasculares
Defeitos do septo atrial

Forame ovale da patente

Defeito septal ventricular
Persisténcia do canal arterial
Tetralogia de Fallot

Dextrocardia

Mesocardia

Estenose congénita da valva adrtica

Anomalias gastrointestinais
Poliesplenia

Atresia biliar

Cisto do coledoco

Vesicula biliar intrahepatica

Anomalias geniturinarias

Rim displasicos multicisticos
Estenose ureteropélvica bilateral
Refluxo vesicoureteral

Ectopia renal fundida cruzada
Hipospadia

Anomalias Esqueléticas
Malformacao vascular cutdnea e tumores
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Anomalias vasculares
Interrupcéo do IVC
Duplo IVC

Tabela 3. Malformagdes associadas comshunt portossistémico congénito.

41 CONCLUSAO

Malformacao de Albernethy € um desafio diagnostico, dada a sua raridade, bem
como o amplo espectro de resultados associados. A tomografia computadorizada e
a ressonéancia magnética sao fundamentais no manejo da sindrome, pois fornecem
informacgdes para o diagnostico, planejamento, intervengcdo e acompanhamento, bem
como a identificacdo de complicacdes. E importante que o radiologista reconheca as
descobertas precocemente, pois pode evitar as consequéncias mais graves dessa
malformacéo.
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