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RESUMO

Otermo Sindrome de Cruveilhier-Baumgarten é usado para casos de hipertensdo portal, devido a qualquer causa em que um murmdrio venoso
alto pode ser ouvido sobre o abdome superior. A doen¢a Cruveilhier Baumgarten é reservada para casos com paténcia congénita da veia umbili-
cal associada a hipoplasia congénita do sistema hepdtico e portal, além de um murmdurio venoso ouvido sobre a veia umbilical. A circulagéo
portal comumente descomprime através de colaterais no ligamento redondo. Essa estrutura normalmente ecogénica se torna centralmente
anecdica, produzindo uma aparéncia de “olho de boi” (“bull’s eye”) no plano transversal da ultrassonografia.
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ABSTRACT

The Cruveilhier-Baumgarten syndrome term is used for cases of portal hypertension due to any cause in which a high venous murmur can be
heard over the upper abdomen. The Cruveilhier Baumgarten disease is reserved for cases with congenital umbilical vein patency associated with
congenital hypoplasia of the liver and portal system, besides a venous murmur heard about the umbilical vein. The portal circulation commonly
decompresses through collateral ligament round. This structure usually becomes echogenic anechoic centrally, producing an appearance of
“bull’s eye” in the transverse plane of the ultrasound.
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INTRODUCAO

A colateralizagao do sistema portal com a veia paraumbi-
lical, veias periumbilicais da parede abdominal anterior e as
veias epigastricas superficiais e profundas, formando uma rede
de veias dilatadas na parede abdominal — aspecto de cabeca
de medusa, em pacientes com cirrose hepatica com hiperten-
sao portal e esplenomegalia — € conhecida com Sindrome de
Cruveilhier-Baumgarten'.

Esta sindrome foi descrita pela primeira vez por Pégot em
1833, e depois por Jean Cruveilhier em 1835 e Paul Clemens
von Baumgarten em 1908. O sinal de Cruveilhier-Baumgarten
refere-se ao zumbido venoso ouvido sobre o umbigo / ou o as-
pecto de cabega medusa na parede abdominal, que surge a partir
do fluxo hepatofugal através da veia umbilical recanalizada'.

O termo Sindrome de Cruveilhier-Baumgarten é usado
para casos de hipertensao portal, devido a qualquer causa em
que um murmurio venoso alto pode ser ouvido sobre o ab-
dome superior. A doenca Cruveilhier Baumgarten é reservada
para casos com paténcia congénita da veia umbilical associada
a hipoplasia congénita do sistema hepatico e portal, além de
um murmurio venoso ouvido sobre a veia umbilical’.

A veia umbilical se torna o ligamento redondo ao nas-
cer’. O desenvolvimento de uma grande veia paraumbilical
recanalizada € uma forma de prevenir a formacao de varizes
esofagicas e seu posterior sangramento, porém, predispoe a
encefalopatia hepatica'. A maior parte do fluxo paraumbilical
retorna para a circulagao sistémica através de uma das duas
veias epigastricas inferiores?.
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Quando o fluxo hepatofugal na veia umbilical excede o fluxo
hepatopetal na veia porta, 0s pacientes sao menos propensos a ter
varizes de esofago e sangramento. Embora ocorra mais comumente
em pacientes com comprometimento funcional grave, pode de-
sempenhar um papel protetor contra o sangramento de varizes’.

RELATO DO CASO

Paciente de 52 anos, sexo feminino, referindo “bola no um-
bigo” ha 02 meses. Nao apresenta ictericia ou vasos visiveis no
abdome ao exame fisico. Refere tratamento para hepatite C ha 08
anos e ligadura de varizes esofagicas ha 01 ano apds sangramento
oral e nasal. Nega tabagismo e etilismo. Além do tratamento para
hepatite C, € medicada com propranolol, metformina, glibencla-
mida, sinvastatina e vitaminas C,D,E. Realizada ultrassonografia
do abdome e da parede abdominal para melhor estudo do caso.

A ultrassonografia demonstrou revascularizacao da veia

para-umbilical e dilatacao das veias superficiais da parede

abdominal, com sinais de hepatopatia cronica e hipertensao

portal, com dilatagdo das colaterais, dilatacdo da veia esplénica Figura 3: Veia esplénica de calibre aumentado - 1,0 cm.

e esplenomegalia (Figuras 1-6).

VEIA PORTA

ElGADO Figura 4: Veia porta de calibre aumentado -1,6 cm.

Figura 1: Figado com sinais de hepatopatia cronica.

Figura 2: Esplenomegalia Figura 5: Revascularizacéo da veia para-umbilical.
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Figura 6: dilatacdo das veias superficiais da parede abdominal.

DISCUSSAO

A circulagao portal comumente descomprime através de
colaterais no ligamento redondo. Essa estrutura normalmente
ecogeénica se torna centralmente anecoica, produzindo uma
aparéncia de “olho de boi” (“bull’s eye”) no plano transversal
da ultrassonografia. Um canal vascular central superior a trés
milimetros de diametro € um sinal especifico da hipertensao
portal. Em varreduras longitudinais, estas veias paraumbilicais
recanalizadas podem ser seguidas caudalmente em direcao ao
umbigo como uma imagem ecogénica tubular’.

Uma veia umbilical patente exclui uma causa extra-hepatica
de hipertensao portal em virtude da origem da veia umbilical
a partir da porgao intra-hepatica do ramo esquerdo da veia
porta. Esta veia permite a formac¢ao de uma anastomose entre
o ramo esquerdo da veia porta e as veias da parede abdominal
anterior, criando um circuito de derivacao sistémico portal co-
nhecido como Sindrome Cruveilhier-Baumgarten. Assim, por
vezes, a veia umbilical torna-se um aneurisma dilatado e simula
um pseudocisto pancreatico. Logo, o estudo com Doppler
das estruturas cisticas em pacientes com cirrose deve ser feito
antes da biopsia, podendo, também, ser utilizado para avaliar
o significado hemodinamico do fluxo pela veia paraumbilical5.

A tomografia computadorizada € caracterizada pela pre-
senca da veia paraumbilical dilatada e tortuosa em pacientes
com cirrose que surge a partir do ramo esquerdo da veia
porta, atravessa ao longo do ligamento falciforme em direcao
ao umbigo, formando uma rede de veias dilatadas periumbi-
licais, dando uma aparéncia de cabeca de medusa. O sangue

eventualmente drena para a circulacao sistémica através das
veias epigastricas superficiais e profundas, chegando a veia
iliaca externa'>.

A mortalidade intra-operatoria tem sido relatada devido
ao rompimento acidental de varizes inesperadas, mesmo as
periumbilicais, pois a verdadeira extensao e complexidade po-
dem ser subestimadas sem informagoes evidentes sobre o seu
curso e tamanho. Portanto, um conhecimento aprofundado da
anatomia vascular € essencial para o diagnostico adequado?.

Os radiologistas devem estar cientes do sistema venoso
periumbilical potencialmente expansivo, especialmente
para procedimentos intervencionistas para graves “shunts”
portossistémicos?.

CONCLUSAO

O conhecimento desta sindrome € essencial para o cirur-
gido que ira intervir nesses pacientes, pois, ndo apenas altera
o planejamento cirdrgico como as complicagoes mais comuns
relacionadas ao procedimento. Além disso, também, indica a
gravidade do quadro do paciente.
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