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Resumo: A sindrome de Abernethy (SA) constitui rara malformagéo vascular congénital. O defeito € uma
das causas de shunt portossistémico (SPS) extrahepatico, em que os fluxos esplancnico e
intestinal direcionam-se a veia cava (VC), com “bypass’ da circulacdo hepétical,2. As
manifestacdes clinicas variam com os sistemas afetados pela mudanca do fluxo sanguineo. O
objetivo do relato é reportar a SA como etiologia de hemorragia digestiva baixa (HDB) na
pediatria."Paciente, 3 anos e 7 meses, chega ao ambulatério de hepatopediatria referindo
hematoquezia desde os 19 meses de vida. Menor previamente higido, sendo investigada HDB
com ultrassonografia (USG) de abdome - veia ectasiada e tortuosa com fluxo cranio-caudal
comunicando-se com a veia iliaca externa esquerda (VIEE) e esplenomegalia. Em nova USG,
durante acompanhamento, viu-se circulagdo colateral hepatofugal mesentérica-cava. Para melhor
delimitacéo de vasos foi realizada angiotomografia (angioTC), com aumento do calibre da veia
mesentérica inferior (VMI) que faz anastomose com VIEE, além da veia porta (VP) com calibre
menor que o usual. Solicitada arteriografia, que confirmou a presenca do SPS tipo |1, realizada
embolizacdo do shunt com implante de plug vascular de 12 mm. Menor manteve HDB um ano
apos procedimento, sendo evidenciada perviedade do shunt em nova angioTC. Diante disso,
realizada, aos 4 anos e 4 meses, nova embolizacdo do shunt por via transparieto-hepética, com
aposicdo de microespirais de platina reforcada com agente liquido, completando a ocluséo
vascular."""A SA caracteriza-se como anomalia congénita, pois, durante o periodo embrionéario,
para a formacgdo definitiva da circulagdo hepética, ha involucdo de vasos fetaist. A persisténcia e
comunicacdo anormal entre esses vasos e a VP resultam no “bypass’ da drenagem hepética para
acirculagdo sistémica e caracterizam a sindromet,2,3. A SA do tipo 2, mais comum nos meninos,
caracteriza-se pela presenca do shunt entre a VP e a VC inferior, e aquela, por desuso, acaba
hipoplasica2,34. A SA apresenta-se, quando sintomética, com sangramentos dos sistemas
gastrointestinal e nervoso, como HDB, hematémese, ou encefal opatia agudat,4. O achado precoce
do SPS, que é feito por exames de imagem como arteriografia ou angioTC, pode evitar
complicagdes como nddulos hepaticos ou encefalopatia hepatica, e possibilita tratamentos que
ndo o transplante hepatico (TX)1,3,4. A escolha da abordagem oclusiva do shunt depende do
subtipo da SA, da anatomia da VP intra-hepética, presenca de complicacdes e experiéncia do
servigot,4. A SA do tipo 2 pode ser resolvida com a oclusdo do shunt por embolizacéo, seja de
forma cirdrgica ou percuténea endovascular4 O relato aponta uma das apresentacfes clinicas da
SA, malformacdo vascular rara e passivel de complicacdes, que, quando detectada, permite
resolucdo anatébmica ou através do TX. E importante a inclusio deste diagndstico no raciocinio
clinico nainvestigacéo de sintomas comuns, como HDB, na hepatopediatria
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