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Resumo: Objetivo(s) A malformacao de Abernethy (MA) é uma rara anormalidade congénita caracterizada
por um shunt que desvia o fluxo venoso do figado para a veia cava inferior. Ha 2 tipos: no tipo I,
existe um shunt completo portossistémico e, no tipo Il, o shunt é parcial. As manifestagdes
clinicas sdo variaveis. descoberta incidental, hipoxemia crénica, hiperamonemia, sindrome
hepatopulmonar e lesdes hepéticas nodulares. O objetivo desse trabalho é relatar 2 casos de MA
com formas de apresentacdo distintas. Méodo Coleta e andlise de dados contidos em prontuério.
Resultados Caso 1: Menino, 13 anos, foi admitido com 5 anos com tremores de extremidades e
alteragbes em exames laboratoriais (AST: 58U/L e ALT: 53U/L). Desenvolvimento
neuropsicomotor normal para idade. Ultrassonografia na admissdo: figado de textura heterogénea
e hiperecogenicidade difusa com ramos da veia porta de calibre diminuido. Investigou-se causas
de doenca hepética cronica com resultados normais. Aos 9 anos, apresentava dificuldades de
aprendizagem e, nessa época, uma tomografia abdominal evidenciou variacdo anatdmica da veia
porta que drena para a veia cava inferior infrahepética, compativel com MA tipo |. Dosada
amobnia séricac 114mmol/L (normal de 16-60) e a cintilografia para quantificagdo de shunt
pulmonar foi normal. Atualmente esté sendo avaliado para transplante hepético. Caso 2: Menina,
1 ano, Sindrome de Down. Antecedente de RN termo e sepse neonatal precoce com necessidade
de cateterizacdo umbilical. Evoluiu com colestase neonatal. A ultrassonografia de abdome
evidenciou malformagdo vascular hepética. Feito angiotomografia de abdome: veia hepética
média de calibre aumentado e apresenta comunicacdo com o ramo esquerdo da veia porta. HAum
vaso arciforme que comunica o ramo portal esquerdo com a veia hepatica esquerda, compativel
com MA tipo Il. Dosada aménia sérica: 82mmol/L. O caso permanece em investigacdo para
sindrome hepatopulmonar. Conclusdo As manifestagcoes clinicas da MA sdo variaveis. Nos casos
relatados, encontrou-se preuizo de habilidades cognitivas, elevacdo discreta das
aminotransferases, hiperamonemia e uma descoberta incidental em paciente com colestase e
sindrome de Down. O manegjo dessa malformacéo ndo é bem estabelecido na literatura, mas deve
haver cuidadoso seguimento para diagnosticar precocemente as complicagoes.
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