Miguel Maluf

José Augusto Baucia
Hugo Vargas

Humberto Furlan
DivadaSilvaNascimento
Edmar Atik

JoséR. de SouzaBaratella
Miguel Barbero Marcial.

Artigo Original

Estenose congénita daveia cava
inferior naregiao supra-hepética.
Correcgdo cirurgica de um caso

Menino de 4 anos de idade, portador de estenose congénita da regido supra-hepatica da veia cava inferior,
associada a cirrose hepatica precoce, apresentava hepato e esplenomegalia, ascite e circulagéo venosa colateral
abdominal como principais sinais clinicos. A angiografia da veia cava inferior mostrou lesdo obstrutiva com

reducéo concéntrica por diafragma membranoso.

A remocao cirlrgica da membrana foi realizada por abordagem da veia cava, através de atriotomia direita,

com auxilio de circulagéo extracorporea.

No periodo pés-operatério, apresentou derrame pericardico seroso importante e ascite recorrente tratados

com puncgao evacuadora, albumina humana e diuréticos.

Trés meses apds a operagéo, 0 paciente encontrava-se assintomatico.
Destaca-se a importancia de diagnosticar e tratar precocemente essa rara anomalia congénita, que pode

provocar lesdo hepética irreversivel.

A reduzidaincidéncia e a grande diversidade das més
formagbes congénitasdaveiacavainferior (VCl) parecem
ligadas aextrema compl exidade de suaembriogénese.

Do ponto de vista clinico, a maioria dessas anomalias
sdo bem toleradas, podendo, no entanto, sofrer
agravamento, especialmente, em conseqiiéncia de
trombose.

O diagnostico é confirmado pelaflebografiadaV Cl que
permite reconhecer as variedades anatdmicas.

Embriologicamente, a VCI é formada pelo
desenvolvimento progressivo de trés sistemas, pares e
simétricos: cardinal posterior, subcardinal e supracardinal.
A evolucdo normal é caracterizada pela formagdo de
anastomoses transversas, cruzamento das velas do lado
direito e regressdo dos canais venosos esquerdos. Assim,
um sistemavenoso Unico, lateralizado, 4direita, éformado
de segmentos de origem diferente 4.

Uma das anomalias encontradas no trgjeto intra-
hepatico da VCI é a presenca de membranas congénitas
gue obstruem parcial ou totalmente aluz desse segmento.
Elaspodemter 1 a5 mm de espessura e obstruir, asvezes,
o proéprio orificio das veias hepadticas.

Relatamos o caso de uma crianca portado-
ra de estenose da VCI, que foi operada no Ins-

tituto de CirurgiaCardiovascular do Hospital Matarazzo,
com boa evolugdo pés-operatéria.

Apresentacdo do caso

Menino de 4 anos de idade, branco, natural de Séo
Paulo, foi atendido no servico de pediatria do Hospital
Matarazzo em 15/1/83. Referia distensdo abdominal e
circulacdo venosa colateral visivel ao nivel do abdome
desde aidade de 2 anos, com intensificagdo nos Ultimos 6
meses.

O exame fisico mostrava crianga ativa, em bom estado
geral. O abdome encontrava-se distendido, com marcada
circulagdo venosacolateral e sinaisde ascite moderada. O
figado foi palpado 7 cm abaixo dabordacostal direita, na
linhahemiclavicular e 10 cm abaixo do apéndice xifoidee
apresentava consisténcia aumentada e superficie regular.
O bago foi palpado a 3 cm da borda costal esquerda. A
fregUéncia cardiaca era 120 bpm, o ritmo regular, “ictus-
cordis’ ndo desviado e havia discreto sopro sistolico no
centro do precdrdio. A ausculta dos pulmdes evidenciou
roncos e sibilos expiratorios disseminados.

Os exames de laboratério apresentaram o0s
seguintes resultados: hemacias: 4.700.000/mm?,
hemoglobina: 12,5 g/100 ml, leucécitos: 8.000/
mm?3, proteinas totais: 6 g/100 ml, albumina: 3,5
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g/100 ml, transaminase glutamico-oxaloacética
(TGO): 28 U/1, transaminase glutamico pirivica(TGP): 15
U/1 efosfatase alcalina: 430 U/1. O examedeurinatipo 1
era normal. A radiografia de térax em posicdo péstero-
anterior (fig. 1) eodetrocardiogramac(fig. 2) ndo mostraram
alteracBes. A cintilografia revelou hepatomegalia com
diminuicdo da captacdo do marcador, sugerindo lesbes
difusas do parénquima.

-

Fig. 1 - Radiografia de térax em posicdo postero-anterior mostran-
do indice cérdio-toracico de 0,50 e campos pulmonares livres.
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Fig. 2 - Eletrocardiograma normal com frequéncia cardiaca de 120
bpm.

Com, afinalidade de melhor caracterizar as lesdes do
figado, o paciente foi submetido & biopsia hepética por
puncéo, aqual revelou fibrose difusa e congestéo venosa.

A avaliacdo angiogréfica, visando aesclarecer possivel
obstrugdo pés-hepatica, foi realizada através de
cateterismo seletivo da artéria hepética comum, que
mostrou tempo de circulagdo retardado (fig. 3) e de
esplénica (fig. 4), com boa opacificagdo do bago, porém,
com extremo retardo no esvaziamento venoso do mesmo,
visto que avelaespl énica permaneceu contrastada durante
5 min ap6s ainjegdo do contraste naartéria(fig. 4). Tanto
o figado como o baco apresentavam dimenstes
aumentadas.

Na cavografiainferior, 0 dado mais significativo foi o
achado de uma constricgdo concéntrica comprometendo
90% da luz da VCI, ap6s a desembocadura das veias
hepéticas (fig. 5), com gradiente de pressdo de 13 cm de
agua. A drenagem venosa da pélvis e das extremida

Fig. 3 - Arteriografia hepética mostrando hepatomegalia acentuada
e tempo de circulagdo retardados.

Fig. 4 - Arteriografia esplénica mostrando esplenomegalia. Na fase
arterial, observou-se boa opacificacdo do baco. Na fase venosa,
extremo retardo no esvaziamento do bago.

des inferiores fazia-se, principalmente, através da veia
lombar ascendente esgquerda e do plexo venoso peridural
diretamente no sistemaézigos (fig. 6).

Em 7/4/83, foi redlizada a intervencdo cirdrgica por
toracotomia mediana, com auxilio da circulacdo
extracorpdrea (CEC) e hipotermiamoderada (28.°).

Com a finalidade de determinar o nivel da
obstrucéo, durante o ato operatorio, foi intro-
duzido cateter de Fogarty n.° 5 pela veia safena
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Fig. 5 - Cavografia inferior. Observar constricgdo concéntrica (seta) da
veia cava inferior (VCl), apds a desembocadura das veias hepéticas.

Fig. 6 - Flebografia de membro inferior. Observar que a drenagem
venosa da pélvis se faz principalmente através veia lombar ascen-
dente esquerda. (1) e do plexo venoso peridura (2), drenando esses
diretamente no sistema azigos (3) e, em menor quantidade, através
da veia cava inferior (4).

interna esguerda e posicionado no &trio direito. Nesse
local, o bal&o foi insuflado com soluggo fisioldgicae puxado
até ser impactado ao nivel da estenose da veia cava.

Ocircuitode CECfoi instalado através de duas canulas
posicionadas naraiz de aorta e ha veia cava superior.

Através atriotomia direita, observou-se a 2 cm da
desembocadura da VCl, obstrucdo quase total de sualuz
por membrana espessada. Na regido central dessa
membranavisibilizou-seorificio degproximadamente 3mm
de diametro, ocluido pelo baldo do cateter de Fogarty.

A ressec¢do destamembrana e posterior dilatacdo com
velas de Hegar permitiu obtenc&o de didmetro interno de
20 mm, com conseqlente rpida acentuagdo do retorno
venoso ao atrio direito.

O paciente permaneceu entubado e com ventilagdo
mecanica durante 4 dias, em decorréncia de intenso
broncospasmo e secrecdo pulmonar espessa de dificil
eliminagéo.

Notou-se reducdo do tamanho do figado (de 7 para 4
cm abaixo da borda costal). No entanto, o paradoxal
aumento do didmetro abdomina determinado pela ascite
motivou administracdo parenteral de albumina humana,
plasmaediuréticos diariamente.

No 15.° pés-operatério (PO) foram extraidos, por puncao,
cercade 250 ml deliquido seroso pericardico, além de2.300
ml dacavidade abdominal .

Com afinalidade de avaliar osresultadosimediatos da
operagdo, acriancafoi submetidaacavografiainferior no
2l.° dia PO. O exame mostrou calibre uniforme da V Cl,
desaparecimento da estenose, dos sinais de estase e
diminuicdo dapressdo paraniveisnormais (fig. 7).

A injecdo de contraste na veiailiaca externa esquerda
mostrou dominancia de fluxo através do plexo venoso
peridural e paravertebral e, desses, para aveia azigos. A
V ClI opacificou-se, porém, com menor intensidade (fig. 8).

A cintilografiahepédtica, feitano 32.° diaPO, evidenciou
poucas mudancas em rel ag8o as observadas anteriormente,
persistindo as lesdes difusas.

Sessenta dias ap6s a operagao, 0 paciente encontravar
seassintomdtico, com figado a3 cm abaixo dabordacostal,
sem esplenomegalia, sem ascite e sem circulagdo venosa
colateral abdominal, mesmo com a interrupcéo de toda
medicacao.

No sentido de estabel ecer um prognéstico alongo prazo,
foi realizada nova biopsia hepética 2 meses apos a
operacdo, que evidenciou persisténciadas|esbes descritas,
mas discretas, compativeis com hepatopatia cronica.

Comentérios

A causa da obstrugéo da VCl é desconhecida e ainda
motivo de especul agdo.

Duashipétesesetiopatogéni castentam explicar aobstrugéo
daV Cl: acongénita, dterando ajuncdo entreas duas porgdes
do segmento hepatico da VCI (deorigensdiferentes)
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Fig. 7 - Cavografia pds-operatéria. Observar calibre uniforme (seta)
da veia cava inferior.

Fig. 8 - Flebografia do membro inferior pos-operatéria. Observar a
dominancia do fluxo através do plexo venoso peridural (1) e
paravertebral (2) e destes para veia dzigos (3) Ha opacificacéo da
VCl (4).

e ahemodinamica, por obliteracdo fisiolégicado canal de
Arantius.

Estas teorias suportam, respectivamente, dois tipos de
classificagdo: de Dubost e Piwnica® (quedistingue 4 tipos
diferentes conforme a integridade da membrana) e de
Hirrokae Kimura® (quedistingue 7 tipos, segundo arelagéo
da membrana com a posicdo e permeabilidade do orificio
das veias hepéticas).

O caso em estudo pode ser considerado do tipo “A”,
segundo Dubost e Piwnica, pela sua caracteristica de
membranasemioclusivaou dotipo“lA”, segundo Hirroka
e Kimura, pela sua posi¢do acima da desembocadura das
veias hepéticas, as quais eram pérvias.

A estenose da VClI deve ser suspeita pela presenca de
sinais precoces (como hepato e esplenomegalia e ascite)
ou mais tardios (como circulagdo venosa colateral
abdominal evarizes esofégicas).

Esta anomalia pode evoluir para trombose da VCI
(sindrome de Budd Chiari) em virtude da diminuicdo da
vel ocidade do sangue abaixo da obstrucdo ou paracirrose
hepatica em decorréncia da hipertensio na veia porta.

O diagnostico é realizado pela cavografiainferior, que
permite determinar otipo, o nivel daestenose e suarelagéo
com as veias hepéticas.

Quanto ao tratamento cirdrgico dessa anomalia, trés
aspectos devem ser comentados: via de abordagem da
VCl, exploraco etratamento damembranaetratamento da
estenosedaVCl.

A abordagem da VCI pode ser feita através de: a)
toracotomiaantero-lateral direita, com asvantagensdefécil
acesso aV Cl em suaporcao torécica, ou mediante abertura
daregido frénica paramelhor visibilizagdo de sua porcéo
subdiafragmatica e b) esternotomia mediana, permitindo
maior facilidade para estabelecer o circuito daCEC, sendo
oacesso aV Cl maistrabalhoso. Essafoi aviade abordagem
escolhida para o caso presente.

Em casos de necessidade, uma abordagem mais ampla
da VCI, retro hepética, pode ser redizada através de
|aparotomia mediana supra-umbilical, liberando o figado
de seus ligamentos e deslocando-o paraa direita.

Naexploracdo etratamento damembrana, inicialmente
observa-se o aspecto externo daV Cl. Paratanto, deve ela
ser liberada de todos os pontos que a mantém fixa ao
diafragma e mobilizada para dentro do térax, podendo-se
assim detectar possiveis estenoses. A abordagem da
membrana pode ser indireta, mediante dilatagéo
instrumental ou digital, através de sutura em bolsa
confeccionada no étrio direito ou direta, com auxilio da
CEC eparadacardiacaantxica, atravésdeatriotomiadireita

Este ultimo procedimento foi realizado em nosso
paciente. Achamos que é o mais adequado porque
permite ressec¢do ampladamembrana, com visibilizag&o
do fluxo sangiiineo de retorno da VCI bem como a
dilatac8o instrumental, nos casos que tiverem estenose
anular da cava, avaliando-se o diémetro interno da
mesma.
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Nos casos de estenose importante daV Cl, amembrana
obstrutiva pode ser tratada mediante o procedimento
empregado por Watkins ”: aborda-se a VCI ao nivel da
obstrucao, retirando amembrana e ampliando essaregido
estreitada com retalho de pericardio.

No PO imediato, insuficiéncia cardiaca congestiva, 0
derrame pleural e pericardico e a ascite aparecem
freqlientemente. O uso dedigitalicosediuréticos, alémda
administrac&o diariade a buminaou plasma, contribui para
a melhora do quadro clinico.AAs vezes, devem ser
realizadas puncdes para esvaziamento do liquido seroso
retido.

A técnica cirdrgica empregada difere conforme os
grupos. Hirooka e Kimura ¢ analisaram 74 operagdes
realizadas para retirar a membrana obstrutiva da por¢do
supra- hepéticadaV Cl, concluindo que osresultadosmais
favorévei sforam obtidoscom. atécnicadadilatacdo digital.
A retirada da membrana com o uso de CEC foi redlizada
somente nos casos em que exi stiaestenose de um segmento
daveiacava

N&o devemos esguecer que a dilatacdo ineficaz dessa
regidio pode levar a recidiva da estenose, como foi
demonstrado por Rogers®, Kimura® e Yamamoto 1°em casos
submetidosamembranotomiadigital.

O uso de CEC e parada cardiaca andxica torna o
procedimento cirdrgico muito ssimples e eficaz adém de
propiciar maior seguranga ao cirurgido em eventual
ferimentodaVCl.

Summary

The authorsreport the case of a4 year-old patient with
a congenital obstruction of the inferior vena cavain the
suprahepatic region, responsible for an early hepatic
cirrhosis. Hepatosplenomegaly, ascites and abdominal
collateral venouscirculation werethemain clinical signs.

The venous angiogram of the inferior vena cava
demonstrated the obstruction due to a
membranous diaphragm.

The surgical removal of the membrane was performed
through incision of the right atrium with extracorporeal
circulation.

In the post-operative period the patient presented
important pericardial effusion, and recurrent ascites was
treated with pericardial and abdominal puncture, albumin
and diuretics.

The child remains assymptomatic, three months after
the operation.

The importance of an early diagnosis and correct
treatment of this rare venous anomaly is emphasized in
view of therapid progression of irreversiblehhepaticlesions.
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