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RESUMO

A trombose da veia porta determina diminuicdo do fluxo nessa localizacdo por obstrucéo
mecéanica ou funcional. Pode extender-se para o figado e ocluir os ramos portais
intrahepaticos ou ainda as veias mesentérica superior e/ou esplénica. A trombose da veia
porta esta relacionada a hipercoagulabilidade, desidratacdo, infeccdo da cavidade
abdominal ou ma formacdes do sistema porta. A obstrucdo da veia porta induz a
formacao de circulacéo colateral que pode determinar varizes de esdfago e gastricas. A
intervencao cirdrgica € uma opcéo para o tratamento de criangcas com trombose da veia,
sem doenca hepatica e que nado responderam ao tratamento clinico/endoscopico
geralmente aplicado nestes casos, na tentativa de se coibir o sangramento ou a recidiva,
associados a grande morbidade e mortalidade. O trabalho objetiva demonstrar a
eficiéncia da intervencao cirirgica em evitar o sangramento por hipertensao portal. O
presente estudo analisa a evolugcdo de criancas submetidas a tratamento cirdrgico,
quando houve falha do tratamento clinico/endoscopico prévio, em uma abordagem
analitica transversal. A pesquisa foi realizada no Grupo do Figado e Servigo de cirurgia
pediatrica da Fundacdo Santa Casa de Misericordia do Parda (Belem, Pard),
considerando-se atendimentos no periodo de 2007 a 2015 e incluiu dados de 7 pacientes.
Observaram-se predominancia do sexo feminino, uma idade média de 7,86 anos na
ocasidao da primeira consulta/manifestagdo dos primeiros sintomas (hemorragia
digestiva), diagnoéstico de trombose venosa portal isolada em 5 dos pacientes, associada
também a acometimento intra-hepatico dos ramos portais. Avaliamos ainda a
necessidade de hemoderivados. A cirurgia mais frequente foi o shunt esplenorenal distal.
Relatamos a recorréncia de hemorragia digestiva em 2 casos e a trombose do shunt
também em 2. Conclui-se que apesar da reconhecida superioridade do Rex shunt como
técnica para profilaxia primaria e secundaria de hemorragias digestivas decorrentes de
obstrucado portal, tal método n&o foi aplicavél na amostra deste trabalho, possivelmente
devido atraso em notificagbes e, principalmente, devido a restricbes anatdmicas
especificas em cada caso (acometimento intra-hepatico dos ramos portais, por exemplo);

O tratamento cirdrgico foi eficiente em prevenir novos episodios de hemorragia



consequente a hipertensao portal em 71% dos pacientes, em um periodo de seguimento

pos-operatorio prolongado.

PALAVRAS-CHAVE: Trombose de veia porta, cirurgia, intratabilidade, hipertensao portal



ABSTRACT

Thrombosis of the portal vein causes a decrease in flow at this location by mechanical or
functional obstruction. It can extend to the liver and occlude the intrahepatic portal
branches or even superior and/or splenic mesenteric veins. Portal vein thrombosis is
related to hypercoagulability, dehydration, infection of the abdominal cavity or
malformations of the portal system. The obstruction of the portal vein induces the
formation of collateral circulation that can determine esophageal and gastric varices.
Surgical intervention is an option for the treatment of children with hepatic vein thrombosis
without liver disease and it is not cured by clinical/endoscopic treatment, but it is not an
attempt to curb or bleed or relapse, which entails great morbidity and mortality. The
objective of this study was to demonstrate the efficiency of the surgical intervention, that
is, to avoid bleeding by portal hypertension. The present study analyzes the evolution of
children undergoing a surgical treatment, when there was difficulty in clinical/endoscopic
treatment, with a transversal analytical approach. The study was conducted at the
Pediatric Administration and Surgery Group of the Santa Casa de Misericérdia do Para
(Belém, Pard) from 2007 to 2015 and includes data from 7 patients. A predominance of
females was observed, a mean of 7.86 years on the occasion of the first consultation and
manifestation of the first symptoms (digestive hemorrhage), diagnosis of portal venous
thrombosis isolated in 5 of the patients, also associated with an intrahepatic involvement
of the Portal branches. We also evaluated the need for blood products. More frequent
surgery for distal splenorenal shunt. We analyzed the recurrence of gastrointestinal
bleeding in 2 cases and shunt thrombosis also in 2. It was concluded that despite the
recognized superiority of Rex shunt as a technique for primary and secondary profiles of
digestive hemorrhages due to portal obstruction, this method was not applied in the
Sample of the work, possibly due to delay in notifications and, mainly, due to specific
anatomical restrictions in each case (intrahepatic involvement of the portal branches for
example); Surgical treatment was effective in preventing new episodes of hemorrhage in
71% of patients, a period of prolonged postoperative follow-up.

KEY-WORDS: Portal vein thrombosis, surgery, intractability, portal hypertension
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1. INTRODUCAO

A Trombose da Veia Porta (TVP) consiste na obstrucéo total ou parcial do fluxo
sanguineo consequente a uma formacao trombocitica, um trombo. Esse trombo pode
progredir para o figado e obstruir ramos portais intrahepéticos ou ainda, estender-se para
ramos do sistema porta extrahepaticos (veias mesentérica superior e/ou esplénica)
(BAYRAKTAR & HARMANCI, 2006).

Nos pacientes adultos, a trombose da veia porta é, em geral, secundaria a alguma
doenca sistémica, como as neoplasias, que correspondem a cerca de 40% dos casos de
hipertensédo portal. Em criancas, a obstrucéo portal resulta normalmente da trombose
podendo, raramente, evoluir para hipertenséo portal de graus variados (SCHETTINO et
al., 2006).

A trombose em vasos do sistema porta pode causar um amplo espectro clinico,
muitas vezes relacionado com a extensdo do trombo. Ocorrem desde formas
assintomaticas a formas sintomaticas agudas, com hemorragia digestiva alta e dor
abdominal, até faléncia hepatica em pacientes com doencas crénicas hepaticas prévias
(BAYRAKTAR & HARMANCI, 2006; SCHETTINO et al., 2006).

O primeiro caso de trombose da veia porta, descrito por Balfour e Stewart em 1868,
apresentava um paciente com esplenomegalia, ascites e dilatacdo varicosa. Nessa
época, pouco se sabia sobre a real etiologia da formacgéo do trombo (WANG et al., 2005).

Nas ultimas décadas, a etiologia da trombose da veia porta, inclusive o papel dos
fatores pro-tromboticos genéticos e adquiridos, tém sido definidos, e uma larga série de
casos tem possibilitado o alcance do conhecimento da historia natural dessa condicéo,
particularmente em relacdo ao infarto intestinal e as possibilidades terapéuticas
(WEBSTER, et al., 2005).

Na maioria dos casos, h4 mais de um fator etiol6gico envolvido na génese da
trombose de veia porta. H4 uma série de causas, que podem ser sistémicas ou locais.
Muitos pacientes permanecem assintomaticos ou com sintomas gerais na fase subaguda.
Apos a evolugdo da trombose subclinica para a crénica e o aparecimento de sintomas,

pode-se perceber inimeras complicacfes ja relacionadas a consequente hipertensédo
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portal, como a ascite, aparecimento de varizes esofagicas e esplenomegalia (VIANNA,
2014).

1.1. Problema

A TVP em criangas é na maioria das vezes assintomatica e ndo decorre de um
processo patoldgico do figado em si, e apenas uma pequena parcela dos casos cursa
com quadro de hemorragia digestiva alta (manifestacao clinica inicial em até 79% dos
casos sintomaticos); além de outra grande variedade de complicacdes, dependentes da
extensao da obstrucdo encontrada.

Geralmente ndo é possivel determinar a causa inicial do processo trombocitico, ja
que esta decorre de alteragcdes em qualquer um dos trés fatores de Virchow; englobando
malformacdes que reduzem o calibre dos vasos, alteracdes da composi¢cdo do sangue
(como a trombofilia) e alteragdes do endotélio, como a flebite. Tais processos culminam
na trombose parcial ou total do sistema, de forma que, ao diagnéstico, geralmente nao
h& parametros suficientes para determinacéo do fator desencadeante.

A hemorragia digestiva alta € um quadro potencialmente grave, que pode ter éxito
letal a depender da intensidade do quadro. O tratamento inicial inclui reposi¢céo volémica
do paciente que, muitas vezes, ja se apresenta com sangramento significativo,
farmacoterapia com drogas vasopressoras (analogos sintéticos da somatostatina) e
intervencdo endoscopica precoce (escleroterapia e ligadura elastica); entretanto, existem
raros casos refratarios a essas abordagens, evoluindo para novo sangramento durante
ou apds o tratamento, de forma que se torna necessaria uma melhor anélise do
tratamento a ser aplicado nesses pacientes, considerando-se a abordagem cirlrgica em

consideravel parcela dos casos.

1.2. Hipotese(s)

No tratamento da hemorragia digestiva alta, refratdria a abordagem
clinica/endoscopica em criangcas sem patologia hepatica subjacente associada a TVP, a
intervencao cirdrgica apresenta-se como conduta mais eficiente na prevencdo de

ressangramentos.
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1.3. Objetivos

1.3.1. Geral

Descrever a abordagem cirurgica e desfecho do tratamento de criancas com
trombose da veia porta, sem doenca hepatica prévia, com intratabilidade clinica e/ou
endoscopica atendidas em servico de referéncia na regido Norte.

1.3.2. Especificos

e Identificar a abordagem cirirgica aplicada aos pacientes com TVP atendidos
em unidade de referéncia da regiao Norte.

a) Esplenectomia;

b) Warren shunt (shunt esplenorrenal);

c) Shunt meso-cava.

e Caracterizar as condi¢cdes dos pacientes no pos-operatorio imediato e tardio.

1.4 Justificativa

N&do foram realizados estudos semelhantes na Fundacdo Santa Casa de
Misericordia do Para (FSCMPA) sobre esse tema. Logo, este trabalho devera fornecer
dados importantes a respeito da eficiéncia do tratamento cirirgico desse grupo de

pacientes.

2. REFERENCIAL TEORICO

A interrupcdo do fluxo sanguineo no sistema porta gera algumas repercussoes
clinicas por mecanismos compensatorios: vasodilatacdo reflexa imediata da artéria
hepatica e a formacdo de vasos colaterais que envolvem e ultrapassam a regiao
trombosada. Esses novos plexos podem ser insuficientes para aliviar a pressao do

sistema, o0 que leva a formacéo de fluxos hepatofugos, que se tornam proeminentes e
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tém expressao clinica, e por isso, podem precisar de correcéo cirurgica (SCHETTINO et
al., 2006).

Focos de inflamacdo abdominal (como apendicite, diverticulite e pancreatite),
cirrose e tumores hepaticos sao os fatores de risco locais mais comuns de trombose da
veia porta. No caso da cirrose, a trombose portal parece estar associada ao baixo fluxo
do leito venoso secundario ao aumento da resisténcia intra-hepatica, presenca de
linfagite porta e fibrose. Tumores malignos, principalmente de figado e pancreas, sao
responsaveis por 21-24% dos casos de trombose da veia porta. As causas menos
comuns sdo adenopatia, sindrome da resposta inflamatdria sistémica e traumas
cirdrgicos no sistema porta hepatico. Por outro lado, desordens mieloproliferativas e
condicBes protrombadticas pertencem ao grupo de fatores de risco sistémicos, com uma
prevaléncia de 40-60%, respectivamente. A mutacdo no fator V de Leiden é o fator
predisponente mais comum para trombose da veia porta, seguido de Proteina C Reativa
(PCR). Em 22 a 48% dos pacientes, a trombose da veia porta € uma manifestacao de
uma doenca mieloproliferativa, e em muitos paises ocidentais, 58% das tromboses da
veia porta sao associadas a doengas mieloproliferativas latentes (PONZIANI et al., 2010).

A causa mais frequente de hipertensdo portal em criancas e adolescentes é a
trombose de veia porta. As formas mais comuns de formacdo de trombo envolvem
onfalite e cateterizacdo umbilical. Outras causas seriam as malformacdes congénitas do
sistema portal, que geralmente sdo associadas a alteragGes cardiovasculares, e fatores
indiretos pré-trombose (sepse, desidratacdo). Em criangcas maiores, doencas
inflamatoérias medulares podem associar-se com estado hipercoagulavel e TVP. TVP
também pode ocorrer associada a infecgbes do trato biliar e colangite esclerosante
primaria (MASCARENHAS et al., 2012; SUCHY, 2015).

Hipertensédo portal (HP) é definida como uma elevacao da presséo portal > 10-12
mm Hg. A pressao portal venosa normal € aproximadamente 7 mm Hg. Pode ocorrer
como resultado de obstrucbes do fluxo portal pré-hepéticas, intrahepaticas, como
hepatite crbnica, e pds-hepéticas, como sindrome de Budd-Chiari. A HP por TVP € um
importante exemplo de obstrucéo pré-hepatica (SUCHY, 2015).
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Quanto a classificacdo da trombose portal, a mais utilizada € a de Yerdel (Quadro
1). Essa é importante principalmente no planejamento cirdrgico, quando se pretende
realizar transplante hepatico (YERDEL apud PECORA, 2012).

Quadro 1. Classificagao de Yerdel para trombose portal

< 50% da luz, sem ou com minima obstrucdo da veia
mesenteérica superior

Graull Graul com obstrucdo > 50%, incluindo obstrucdo total
Obstrucdo completa da veia porta € vela mesentérica
superor proximal

Obstrucdo completa da veia porta € veia mesentérica
superor

Grau [

Grau IlI

Grau IV

Fonte: Yerdel, MA apud Pécora, RA, 2012.

2.1. Fatores de Risco

A maior incidéncia de TVP ocorre em individuos com cirrose descompensada e
hepatocarcinoma, podendo chegar a uma prevaléncia de até 35%. Nos pacientes
portadores de cirrose, o surgimento de TVP associa-se a ocorréncia de ascite,
sangramentos gastroesofagicos e a piora da funcéo hepética (PARIKH et al., 2010).

Teoriza-se que, em pacientes cirroticos, o aparecimento de TVP relaciona-se a
estase sanguinea local e a reducédo de fatores anticoagulantes circulantes. A resisténcia
vascular e deficiéncia da produgdo de Oxido nitrico no figado contribuem para o
aparecimento de varizes gastroduodenais e esoféagicas e para o desenvolvimento de
circulacao colateral porto-sistémica (PARIKH et al., 2010).

O transplante hepatico é realizado com sucesso nos casos de TVP nao complicada,
mas no caso de TVP porto-mesentérica difusa, o simples transplante hepatico é
ineficiente e muitas vezes contraindicado.

Na maioria dos casos, mais de um fator etiologico esta associado ao aparecimento
da TVP (YERDEL et al., 2000).

A maioria dos pacientes permanece assintomatica numa fase subclinica, no qual

ocorre evolucao da trombose, de subaguda para cronica; € durante esta evolucdo que
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surgem as complicacbes associadas a hipertensdo portal: esplenomegalia, varizes
gastroesofagicas e duodenais, ascite e pancitopenia (GARCIA PAGAN et al., 2009).

Nos casos agudos sintomaticos ocorrem: congestdo seguida de isquemia
intestinal, dor abdominal, diarreia, sangramento retal, distensdo abdominal, febre e
fibrose latica (GARCIA PAGAN et al., 2009).

Fatores sistémicos associados a TVP incluem: defeitos congénitos (deficiéncias de
fatores anticoagulantes, muta¢gdes do gene da protrombina), uso de contraceptivos orais
e doencas mieloproliferativa (PARIKH et al., 2010).

Fatores locais associados a TVP, por sua vez, incluem: cirrose, infec¢gdes como a

flebite, pancreatite, apendicite, colecistite, trauma e carcinomas (PARIKH et al., 2010).

2.2. Diagndstico

Previamente a estratégia cirargica, € fundamental uma analise do grau de
envolvimento do sistema portal. Muitos casos sédo diagnosticados ja na fase intra-
operatéria, apesar das avaliacdes pré-operatorias, devido ao longo periodo de espera na
fila de transplantes ou até por falha na avaliacdo radiologica prévia (PECORA et al.,
2012).

O quadro clinico da trombose portal inclui sangramento de varizes gastroesofagicas
(hemorragia digestiva alta), seguidos de pancitopenia e esplenomegalia. Pode ocorrer
melena isolada, mas ndo é frequente. Outras manifestacdes podem ser dor abdominal,
fadiga, anorexia e perda de peso. A ascite € considerada um achado tardio, comum em
pacientes com longa evolucdo da doenca, e, apesar do avanco das técnicas de
ultrassonografia e maior disponilidade desse exame para 0s pacientes, ainda €
frequentemente encontrada nesses casos. O sangramento de varizes gastroesofagicas
ainda é a causa mais importante de morbidade e hospitalizacdo desses pacientes
(BAYRAKTAR & HARMANCI, 2006; SCHETTINO ET AL., 2006).

Outra condicéo clinica que pode ocorrer em pacientes com trombose portal € a
“transformacao cavernomatosa”. Apos a obstruc¢ao no sistema portal, novas veias podem
ser formadas em torno dos tratos biliares intra-hepaticos, extra-hepaticos e da vesicula

biliar. Os impactos clinicos dessas alteracdes podem resultar desde achados bioquimicos
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normais até colestase hepatica, com enzimas colestaticas elevadas e lesdo hepatica
(BAYRAKTAR & HARMANCI, 2006).

Colestase com disfuncédo hepatica, bilirrubina e aminotransferases elevadas na
obstrucao da veia porta, como um resultado de compressao externa de dutos biliares por
transformacdo cavernomatosa da veia portal, € uma complicacdo chamada biliopatia
portal hipertensiva (SUCHY, 2015).

A esplenomegalia € um achado de trombose portal crénica ou latente e deve ser
considerada quando se opta por um tratamento com anticoagulantes, principalmente se
0 quadro estiver acompanhado com pancitopenia (anemia, plaguetopenia e leucopenia)
e varizes esofagicas. Com a cronicidade do quadro, todos os niveis das células
sanguineas comecam a diminuir e a esplenomegalia severa pode ser uma indicacdo para
uma esplenectomia associada ao tratamento cirdrgico escolhido (BAYRAKTAR &
HARMANCI, 2006; FERRI et al., 2011).

A hemorragia, particularmente em criancas com obstrucédo da veia porta, pode ser
precipitada por febre devido alguma doenca intercorrente. O mecanismo ainda néo é
claro. A tosse durante uma infec¢éoo respiratéria, por exemplo, também pode ser um
fator precipitante, devido ao aumento da presséo intraluminal varicosa. O sangramento
ocorre por hematémese e/ou melena. A hemorragia gastrointestinal pode também
originar-se por gastropatia portal hipertensiva ou por varizes gastricas, duodenais ou
retais (SUCHY, 2015).

Quanto ao exame fisico, nos quadros agudos, o paciente pode apresentar distensao
abdominal e irritacdo peritoneal, caso haja infarto intestinal com perfuracdo. E
cronicamente, encontram-se  esplenomegalia e palidez cutdneo-mucosa.
Hepatomegalias sdo comuns se h& alguma hepatopatia associada. Casos de
encefalopatia hepatica séo raros (FERRI et al., 2011).

O sangue no lumen intestinal pode promover translocacdo bacteriana, e por
consequéncia, peritonite. Outra complicacdo séria é a sindrome hepatopulmonar, que se
desenvolve em 210% dos pacientes com hipertensdo portal (HP). Esta sindrome é
definida por um defeito na oxigenacdo arterial induzido por dilatacdo microvascular
intrapulmonar, resultante de uma liberacdo de moléculas vasoativas endoégenas, inclusive

endotelina-1 e oxido nitrico, na circulagdo venosa (SUCHY, 2015).
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O método de analise inicial € a ultrassonografia Doppler abdominal. A analise deve
avaliar suspeitas abrangentes de trombose da veia porta, e se necessario, preconiza-se
complementar com angiografia com fase venosa — portografia indireta -, tomografia
computadorizada ou ressonancia magnética. O melhor método dependera do paciente e
sua condicéo clinica e financeira, além da experiéncia do médico e dos efeitos adversos
associados (PECORA et al., 2012).

A ultrassonografia Doppler € um método ndo invasivo de grande utilidade na
identificacdo da trombose portal. Nas tromboses totais, € perceptivel a veia porta com
material ecogénico preenchendo sua luz. Colaterais venosas portais, aumento do calibre
da veia porta e transformacdo cavernomatosa também podem ser achados. Um dos
sinais indiretos de trombose da veia porta € o encontro de sinais de fluxo arterial de alta
frequéncia, que representam a tentativa de aumentar a circulagdo arterial hepética
compensando a deficiéncia do fluxo venoso portal (MACHADO et al., 2006).

Endoscopia Digestiva Alta é o método mais confiavel para detectar varizes

esofégicas e para identificar a fonte do sangramento gastrointestinal (SUCHY, 2015).

2.3. Tratamento

Clinico: o tratamento clinico varia com a doenca de base e presenca de cirrose. Na
auséncia de cirrose, objetiva-se prevenir o aparecimento ou ruptura de varizes
gastroesofagicas e impedir a extensédo do trombo para o sistema venoso esplanico; cerca
de 90% dos pacientes apresenta varizes esofagicas no momento do diagnéstico e 30%
apresenta varizes gastricas (YERDEL, 2000).

O tratamento de pacientes com hemorragia varicosa deve ser focado na
ressuscitacdo volémica, inicialmente na forma de infusdo com cristaloides, seguida de
reposicdo de células vermelhas, se necessario. A corre¢cdo de coagulopatias pela
administracdo de vitamina K e/ou infusdo de plaquetas ou plasma fresco/congelado
podem ser necessarias. Em muitos pacientes, especialmente aqueles com HP pré-
hepética e funcéo hepética normal, o sangramento cessa espontaneamente. E preciso
bastante cautela na ressuscitacdo volémica de criangcas ap6s um sangramento para
evitar uma excessivo aumento da pressao varicosa e, assim, aumentar o risco de

sangramento posterior. Vasopressina ou um de seus analogos sao comumente usados
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para agir aumentando o tbnus vascular esplanico e, assim, reduzir o fluxo sanguineo
portal. A nitroglicerina é também utilizada para reduzir a presséo portal e, quando usado
em conjunto a vasopressina, pode ter seus efeitos adversos reduzidos. O analogo da
somatostatina, octreotide, também é usado comumente; ele reduz o fluxo sanguineo
esplanico com menos efeitos adversos, porém seu uso em crian¢cas nao foi avaliado
rigorosamente. Apds um episodio de hemorragia varicosa ou em paciente em que a
hemorragia ndo pode ser controlada, e escleroterapia endoscopica e a ligadura elastica
de varizes esoféagicas devem ser consideradas. A ligadura de banda elastica de varizes
mostrou-se, em adultos e criancas, ser mais efetivo, além de ter menos complicacdes
que a escleroterapia, em pacientes que apresentam hemorragia (SUCHY, 2015).

Cirurgico: derivacdes cirargicas podem ser utilizadas nos casos de emergéncia; 0s
transplantes hepético e multivisceral ainda sdo as melhores cirurgias para tratamento
definitivo destes pacientes que apresentam tombose da veia porta ou do sistema porta
(VIANNA et al., 2005).

Os sintomas desses pacientes podem ser controlados através de shunts. Nos
pacientes com trombose menos extensa podem-se utilizar quatro formas de shunts
venosos: totais (anastomose direta de veia porta/tributaria com a veia caval/tributaria,
aliviando a presséo no sistema porta; tem como principal complicacdo a encefalopatia no
pés-operatorio), parcial (anastomose de no maximo 8 mm associada a interposi¢cdo de
algum material sintético), descompressao seletiva (shunt entre veia esplénica e veia
renal, associada a desconexdo dos vasos esplenopancreaticos para evitar o surgimento
de colaterais) e shunts super seletivos (STIPA et al., 1994; ORLOFF et al., 1995).

De acordo com a literatura mais recente, se possivel, a técnica conhecida como Rex
shunt deve sempre ser primeira op¢ao na abordagem de hipertensao portal em pacientes
pediatricos e € inclusive aplicavel como profilaxia primaria; fatores a serem considerados
para uma taxa de sucesso maior que 90% quando usada esta técnica incluem
(SCHNEIDER et al., 2016): anatomia minimamente preservada: paténcia completa do
sistema vascular intra-hepatico, auséncia de fibrose hepatica/cirrose, veia mesentérica
superior e esplénica patentes, paténcia das jugulares internas bilateralmente, auséncia
de condi¢cdes protrombdticas inatas, peso superior a 8kg, reserva cardio-pulmonar

minima, equipe com experiéncia e qualificagdo para a realizagdo do procedimento.
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O transplante multivisceral € uma alternativa para o tratamento destes casos de
TVP complicada (estagio IV, sobre o qual a literatura ainda € escassa) pois cursa com a
substituicdo de todo o sistema porto-mesentérico do paciente.

As principais indicagbes para o transplante multivisceral englobam: colapso
intestinal associado ou ndo a cirrose, trombose total da veia mesentérica complicada
(estagio 1V), tumores abdominais especificos de crescimento lento, obstrucéo intestinal e
peritonite de causa visceral (“catastrofe abdominal”) (VIANNA et al., 2009) e é essencial
que as patologias de base dos pacientes sejam nao responsivas a tratamento
clinico/cirdrgico.

A sobrevida em até 3 anos pode chegar a até 70% (ABU-ELMAGDET et al., 2009).

As complicacbes associadas ao transplante multivisceral incluem: infeccao,
rejeicdo, doenga do enxerto versus hospedeiro, doenca linfoproliferativa pés-transplante
e a retragcdo da cavidade abdominal dos pacientes no momento pré-operatorio.

Infeccdo: ocorre devido a utilizacdo de drogas imunossupressoras potentes e vém
associadas ou ndo aos episédios de rejeicdo (quando estas drogas sdo novamente
utilizadas), € um risco que gira em torno de 90% para pacientes submetidos ao
transplante multivisceral (infecces bacterianas); as infec¢cdes mais comuns sao urinaria,
sanguinea e pulmonar (GRANT et al., 2014).

Rejeicdo: o intestino € o0 mais imunogénico entre todos os o6rgdos solidos
transplantaveis e a rejeicdo dele pode levar a perda do enxerto em até 50% dos
pacientes, todavia, ja foi evidenciado que o figado transplantado atua como fator protetor
contra rejeicdo nos casos de transplante multivisceral, reduzindo rejeicdo grave a 20%
nos primeiros 90 dias do pés-operatdrio (VIANNA et al., 2009).

Doenca do enxerto versus hospedeiro: ocorre quando células imunocompetentes
do doador atacam tecidos do receptor, acometendo de 5 a 10% dos receptores de enxerto
intestinal (tem grande carga de tecido linfatico) (ABU-ELMAGDET et al., 2009).

Doencga linfoproliferativa pos-transplante: fortemente associada a infeccdo pelo
virus Epstein-Barr, € uma das complicacfes mais letais associados ao transplante
multivisceral, acometendo principalmente o intestino e tendo sintomas associados ao
crescimento tumoral no abdome e aparecimento de fistulas (ABU-ELMAGDET et al.,
2009).
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2.4. Progndstico

Quando realizado com sucesso, a taxa de sobrevida em até 3 anos apos transplante
multivisceral pode exceder 70% (ABU-ELMAGDET et al., 2009).

Autonomia nutricional é atingida em até 90% dos pacientes.

A trombose total da veia porta esta associada a maior mortalidade no primeiro ano
pds-operatorio. O prognostico é pobre quando ocorre faléncia intestinal (VARKEY et al.,
2013).

Nos pacientes com TVP, os episodios de hemorragia podem se tornar menos
frequentes e severos ao passo que um circulacao colateral € formada. Defeitos cognitivos
indicam encefalopatia portosistémica causada por shunts portossistémicos naturais do
paciente (SUCHY, 2015).

3. CASUISTICA

3.1 Tipo de pesquisa

O presente estudo foi um delineamento observacional com abordagem analitica de

série de casos.

3.2 Local

Grupo do Figado e Servico de cirurgia pediatrica da Fundacdo Santa Casa de

Misericordia do Para (FSCMPA), localizada na cidade de Belém, Para, Brasil.

3.3 Populacédo e amostra

Foram avaliados pacientes atendidos no periodo de 2007 a 2015 no servi¢o do
grupo do figado/cirurgia pediatrica, com pelo menos uma consulta de retorno neste ultimo
ano.

Critérios de incluséo:

+  Faixa etaria pediatrica (0-17 anos);

. TVP;



22

*  Funcao hepatica previamente normal (sem patologia hepética associada);
*  Falha no tratamento clinico e/ou endoscopico prévio;

* Realizacdo de procedimento cirargico para o tratamento dos sintomas da TVP.

Critérios de exclusao:

* Faixa etéaria superior a previamente estabelecida.

. Doenca hepatica associada.

* Nao realizacdo tratamento cirdrgico de hipertenséo portal, seja devido a 6bito

precoce ou outros motivos.

3.4. Variaveis de estudo

Dos individuos inclusos, foram analisadas as seguintes variaveis: sexo, idade e
regido (estado) de origem; quanto a condicédo clinica: o diagnostico inicial, o nimero de
dias entre a primeira consulta/diagndstico e intervencdo cirargica e a presenca de
trombofilia associada; quanto a conduta: o uso de antiagregantes e hemoderivados, a
cirurgia de escolha; e quanto ao seguimento pos-operatorio, foram observados: a
recorréncia de hemorragia digestiva alta (HDA), o tempo de internacéo total e em Unidade
de Terapia Intensiva (UTI), intercorréncias (além de HDA) e condutas tomadas na ocasiao

e por fim, o desfecho de cada caso.

3.5 Coleta de dados

Foi obtida do prontuario a historia clinica do paciente mediante permisséo prévia
do Comité de Etica para acesso ao arquivo da FSCMPA (ANEXO A); bem como
preenchido um formulario (APENDICE A) com base no histérico clinico dos pacientes
submetidos ao tratamento cirdrgico. As consultas de retorno foram realizadas pela equipe
do orientador deste trabalho.

3.6 Andlise e Representacdo de Dados
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Os dados coletados foram estruturados em um banco de dados no programa
Microsoft Excel 2010 e Microsoft Word 2010, no qual também foram confeccionadas

tabelas e graficos para representacédo dos dados.

3.7 Procedimentos éticos

A pesquisa objetiva exclusivamente a coleta de dados, preservando a identidade
dos pacientes. Existe risco associado a eventual vazamento de dados e invasdo de
privacidade do paciente e familia; beneficios englobam a determinacédo dos tipos de
cirurgias mais efetivas, desenvolvimento de novas abordagens e caracterizagdo dos
grupos mais acometidos pelo quadro estudado.

Devido alteracdes sugeridas durante o periodo de Analise Prévia pelo
professor avaliador, o trabalho (previamente intitulado “Eficiéncia da abordagem
cirargica natrombose de Veia Porta em criangas com intratabilidade clinica”) seré
novamente submetido a Plataforma Brasil e reenviado ao comité de ética da

instituicdo para nova analise, de modo a permitir a posterior publicacéo.

4. RESULTADOS

Foram incluidos no estudo 7 pacientes, tratados consecutivamente, no grupo do
figado/cirurgia pediatrica da Fundagdo Santa Casa de Misericordia do Para (FSCMPA)
no periodo de 2007 a 2015. Desta amostra, todos foram submetidos a pelo menos um

procedimento cirargico.

Foram procedentes do estado do Para 4 pacientes (57%) e do estado vizinho,

Amapa, 3 pacientes (43%).

Tabela 1: Procedéncia (estado de origem) dos pacientes com TVP atendidos pelo Grupo
do Figado no periodo de 2007-2015

Procedéncia n %

Para 4 57%
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Outros 3 43%

Total 7 100%

Grafico 1: Procedéncia (estado de origem) dos pacientes com TVP atendidos pelo
Grupo do Figado no periodo de 2007-2015

B Amapa
M Para

Sexo (Género) e idade:

Cinco pacientes (71%) eram do sexo feminino e 2 (29%) do masculino, sendo que
a média de idade foi de 7,86 anos, com uma idade maxima de 11 anos e idade minima

de 3 anos na ocasido da primeira consulta.

Tabela 2: Género dos pacientes com TVP atendidos pelo Grupo do Figado no periodo
de 2007-2015.

Género n %

Masculino 5 71%

Feminino 2 29%

Total 7 100%
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Grafico 2: Género dos pacientes com TVP atendidos pelo Grupo do Figado no periodo
de 2007-2015.

M Feminino
M Masculino

Diagnostico inicial:

Todos os pacientes apresentarem algum grau de obstrucédo por trombo do sistema
porta, seja esta parcial ou total; trombose venosa portal isolada (TVP) foi o acometimento
mais comum, de forma que 5 pacientes (71%) se apresentaram com esse diagnéstico,
TVP associada a trombose esplénica e trombose total do sistema porta foram

acometimentos de 1 paciente cada (correspondendo a um total de 29% da amostra).

Tabela 3: Diagnostico inicial dos pacientes com TVP atendidos pelo Grupo do Figado no
periodo de 2007-2015.

Diagnostico n %

TVP isolada 5 71%

Trombose do sistema 2 29%

Total 7 100%
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Gréfico 3: Diagnostico inicial dos pacientes com TVP atendidos pelo Grupo do Figado
no periodo de 2007-2015.

TVP FIG NORMAL+ TV esplénica

TVP FIG NORMAL

Trombose total sistema porta -
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Diagnéstico

Dias entre a primeira consulta e a abordagem cirargica:

Em dias, houve grande variacdo entre 0 minimo e maximo periodo de espera para
intervencao cirargica, sendo que o minimo foi de 6 dias e 0 maximo de 2072 dias, com
uma média de 763,42 dias de espera até a abordagem; tal variacdo deriva de multiplos
fatores, incluindo variaveis socioecondmicas e terapéuticas (tentativa inicial de conduta

conservadora —néao cirargica-).
Trombofilia associada e uso de antiagregantes plaquetarios:

Apesar de parecer logico que, com o figado saudavel, a tendéncia genética a formar
trombos seja a principal causa da obstrucdo do sistema porta nesta faixa etaria, onde
comorbidades sao raras, apenas 2 pacientes (29%) foram, em algum momento do
seguimento, diagnosticados com algum tipo de trombofilia (no caso, deficiéncia das

proteinas C/S). Apenas 1 paciente fez uso de antiagragantes (Clexane®).

Tabela 4: Presenca de trombofilia diagnosticada ao longo do seguimento em criangas
com TVP atendidas pelo Grupo do Figado no periodo de 2007-2015.
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Presenca de trombofilia n %

Trombofilia presente 5 71%

Trombofilia ndo detectada 2 29%

Total 7 100%

Uso de hemoderivados:

Cinco (71%) dos pacientes receberam, em algum momento, hemoderivados (sejam
estes concentrados de hemécias ou plasma); administracdo no intra-operatério foi
realizada em 3 pacientes, bem como no pré-operatdrio e apenas 1 paciente recebeu

hemoderivados no pés-operatorio.

Gréafico 4: Necessidade e momento da administracdo de hemoderivados em criancas
com TVP atendidas pelo grupo do figado no periodo de 2007-2015.

m|OP
m PRE-OP, POS-OP
PRE-OP, IOP

W N3o recebeu

Cirurgia de escolha:

Todos os pacientes da amostra foram submetidos a procedimento cirargico para o
tratamento da hemorragia digestiva por hipertensdo portal. A cirurgia realizada com
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maior frequencia foi o shunt espleno renal distal, 5 pacientes (71%), um paciente foi
submetido a esplenectomia e um paciente foi submetido ao shunt mesocava, somando
29% da amostra. Nao foram observados 6bitos na casuistica, incluindo a internacéo para
realizagdo da cirurgia com no seguimento pés operatorio até o final do estudo. O tempo
de seguimento pGs operatdrio variou de 1 a 3 anos.

Grafico 5: Abordagem cirurgica de escolha em criangas com TVP intrataveis
clinicamente, atendidas pelo grupo do figado no periodo de 2007-2015.

14% 14% Esplenectomia
Shunt meso-cava 5mm

14% PTFE
Warren shunt

Warren shunt +Ligadura
de V. Gast. E + biopsia
57% hepatica

Periodo de internacéo total e em UTI no pds-operatério, em dias:

Os pacientes abordados ficaram internados uma média de 25,9 dias, sendo que o
paciente que ficou internado por menos tempo permaneceu na unidade hospitalar por 4
dias e o que ficou por mais tempo permaneceu por 61 dias. Em UTI, todos os pacientes
ficaram internados pelo menos 1 dia; uma média de 3,17 dias foi o periodo de
permanéncia neste tipo de unidade, sendo que o paciente que permaneceu em cuidados

intensivos por mais tempo passou 8 dias.
Recorréncia de hemorragia digestiva (HDA) e outras intercorréncias:

Dois pacientes, 29% da amostra, apresentaram HDA no pds-operatorio, sendo esta
a intercorréncia mais importante na avaliacao da efetividade das intervencdes cirdrgicas.
Trombose do shunt também foi observada em 2 pacientes, associada a hovos episodios
de HDA.
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5. DISCUSSAO

O presente estudo retrata a experiéncia do servico do Grupo do Figado/Cirurgia
Pediatrica da FSCMPA num periodo de aproximadamente 8 anos, no tratamento cirtrgico
da hipertenséo portal sintomatica em pacientes na faixa etéria pediatrica decorrente da
trombose da veia porta, seja esta isolada ou com acometimento dos ramos esplénico ou
mesentérico superior, sem a presenca de doenca hepatica subjacente. O grupo de 7
individuos, representa uma condi¢do pouco frequente, pois o tratamento conservador
habitualmente é eficaz em controlar os episédios de sangramento. (SHNEIDER et al.,
2012).

E importante salientar que, devido ao proprio periodo em que os pacientes foram
submetidos a intervencado cirdrgica, a conduta tomada foi regida pelo Consenso de
Baveno V, de 2010 e que ha artigos recentes que ja consideram um novo CONSENSO;
estas novas diretrizes serdo discutidas a titulo de comparacédo com a conduta ja tomada
pela equipe, na vigéncia do consenso anterior.

O predominio do sexo feminino (71%), corrobora estudos anteriores (LILLEGARD
et al., 2011).

A maioria dos pacientes apresentou trombose de veia porta apenas, sem acometer
veias esplénica e/ou mesentérica, como em outros trabalhos, em que se pesquisou
doencas primarias de HP sem hepatopatia prévia em criangas. Em um estudo feito com
200 jovens adultos e criangas, 67% dos pacientes, apresentavam trombose de veia porta
isolada, 28% de veia porta e veia esplénica e os 5% restantes, veia porta e veia
mesentérica (LILLEGARD et al., 2011; ORLOFF et al., 2002).

Todas as criancas do estudo apresentam HP sem doencas hepéticas associadas,
0 que confirma as causas mais frequentes de hipertensdo portal em criangas serem nao-
hepaticas, como atresia biliar e obstrucdo extra-hepética da veia porta. Existindo
disfuncdo hepética apenas em caso de doenca prolongada e na auséncia de tratamento
curativo. Diferente dos adultos, em que as principais causas seriam inflamacéo
abdominal, cirrose e tumores hepéaticos (ADAMI et al., 2014).

A trombose de veia porta em criancas € geralmente considerada uma forma néo-

cirrética de hipertensdo portal. Se houver cirrose e/ou algum sinal sugestivo de
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malignidade como fator da doenca, haverdao mudancas importantes no escolha do
tratamento (SHNEIDER et al., 2012).

A hemorragia digestiva alta, principal manifestacdo clinica apresentada pelos
pacientes deste estudo e considerada uma complicacao grave, ocorre, principalmente,
pela ruptura de varizes esofagicas. Como mostrado por Ferri et al., 0 sangramento por
veias esofagicas foi o achado mais frequente nos pacientes, estando presente em 57%
dos casos. Em outra casuistica, a hemorragia gastrointestinal na clinica pré-operatoria
ocorreu em 70,6% dos casos, sendo mais frequentes outros sintomas, como
esplenomegalia (em 94,1% das criangas) e trombocitopenia (em 88,2%). Em criancas
com obstrucao extra-hepatica da veia porta, o risco de sangramento por veias esofagicas
e gastricas é estimado em 71% (LIMA, 2016; ADAMI et al., 2014).

Como critério de inclusdo, os pacientes deste estudo apresentaram falha no
tratamento clinico e/ou endoscépico. Falha no controle do sangramento agudo € definida
como morte ou necessidade de mudar a terapia por um dos seguintes critérios:
hematémese ou aspiracdo nasogastrica de 22 mL/Kg ou 100 mL de sangue vivo =2h
depois do inicio do tratamento medicamentoso especifico ou da terapia endoscopica;
desenvolvimento de choque hipovolémico; queda de 3 gramas na Hemoglobina (queda
de 9% no hematdcrito) no periodo de 24h depois da ressuscitacdo, caso nenhuma
transfusao for realizada. O tratamento inicial preconizado € via drogas vasoativas e deve
ocorrer antes da endoscopia ser realizada. Drogas vasoativas, como terlipressina,
somatostatina, octreotide, vapreotide e vasopressina devem ser utilizadas em
combinacdo com a terapia endoscopica e administradas por 5 dias (SHNEIDER et al.,
2012).

O tratamento endoscépico € recomendado para qualquer paciente que apresente
hemorragia digestiva alta por varizes esofagicas. A ligadura esofagica € recomendada
em casos de sangramento agudo varicoso em criancgas, e a escleroterapia endoscopica
€ indicada em ocasifes em que a ligadura mostra-se tecnicamente dificil de ser realizada,
além de ndo mostrar mortalidade apdés o procedimento e apresentar baixa taxa de
ressangramento (SHNEIDER et al., 2012; MAKSOUD et al., 2009).

Na populacéo pediatrica, ha escassas literaturas sobre a relacéo entre trombofilia e

TVP. Os estudos, muitas vezes, avaliam a presencga de um fator de coagulagéo isolado
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apenas, 0 que os torna controversos e duvidosos. Em uma referéncia, foi demonstrado
que aproximadamente 50% dos pacientes tém a doenca sem etiologia ou fatores de risco
definidos. Porém, a importancia das trombofilias entre os fatores de risco esta crescendo,
mas a maioria dos estudos ainda sao realizados principalmente em adultos (FERRI et al.,
2012).

Quanto aos fatores de risco para trombose, os mais comuns incluem fatores
adquiridos, como neoplasias mieloproliferativas, hemoglobinuria paroxistica noturna,
sindrome do anticorpo antifosfolipide e hiperhomocisteinemia e fatores intrinsecos, como
por exemplo, deficiéncia dos anticoagulantes enddgenos proteinas C e S, além de
mutacfes do fator V de Leiden e do gene G20210A da protrombina (QI et al., 2015).
Esses fatores, considerados classicos para TVP, somente foram encontrados em uma
minoria dos doentes neste estudo.

A investigacdo de trombofilias hereditarias e adquiridas é recomendada em todos
0S pacientes pediatricos, mesmo na presenca de outros fatores de risco, para haver
melhor elucidacdo de casos antes considerados como idiopaticos. Apesar de varios
casos de TVP em criangas apresentarem etiologias multifatoriais.

A deficiéncia das proteinas C e S, encontrada em pacientes deste estudo, se
presente em pacientes com doenca hepatica associada, pode ser considerada um
resultado da sintese proteica hepética reduzida, uma vez que o 6rgdo encontra-se
deficiente. Outros estudos mostram ainda que a deficiéncia de proteina C e S é rara em
criangas, e que, na maioria dos casos, foi secundaria ao alto consumo de fatores de
coagulacéo devido a obstrucéo e formacao de shunts portossistémicos e ainda a reducéo
do fluxo sanguineo hepético na evolugéo crénica da TVP. Assim, a reducéo de proteinas
C e S pode ndo ser um disturbio genético, mas sim uma consequéncia da evolucdo da
TVP, uma vez que podem ser corrigidas em pacientes que tiveram a hipertensao portal
revertida (FERRI et al., 2012; LIMA, 2016).

Pietrobattista et al., em seu estudo, mostraram deficiéncia de proteina C e S em
13% dos pacientes. Ja Gurakan et al acharam deficiéncia isolada de proteina C em
16,6%, deficiéncia de proteina S em 8,3% e deficiéncias combinadas de proteinasC e S
também em 8,3% dos pacientes. Esses estudos também mostraram que essas

trombofilias parecem ser raras na populacédo pediatrica. O que pode explicar a baixa
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incidéncia dessas deficiéncias nos pacientes deste estudo. Ao contrario desses estudos,
nao foi encontrado, neste, pacientes com outros tipos de trombofilia.

A relacao entre plaquetopenia e a presenca de varizes esofagicas ja foi elucidada
em uma meta-anélise com 25 estudos e 5096 pacientes. Os pontos de corte para o nivel
de plaquetas ser considerado reduzido variou de 82.000 a 150.000/mm?3. A prevaléncia
média da doenca-alvo foi de 57% (entre 26% a 88%). A sensibilidade da contagem de
plaquetas para o diagndstico de varizes esofagicas de qualquer tamanho foi de 0.37 a
0.92, e a especificidade foi de 0.39 a 0.98 (COLLI et al., 2017).

E esperado um certo grau de morbidade nos pacientes com trombose portal cronica,
que pode ser grave. A morbidade envolve sangramento varicoso, hiperesplenismo,
limitacbes na qualidade de vida (capacidade limitada de praticar esportes, devido a
trombocitopenia e/ou esplenomegalia), trombose recorrente, retardo de crescimento,
comprometimento neurocognitivo e biliopatia portal sintomética (SHNEIDER et al., 2012).
Neste estudo, apenas um paciente apresentou plaquetopenia, o que pode indicar um
grau de doenca ja avancado para este doente.

De acordo com o consenso de 2010, a maioria dos pacientes inclusos neste estudo
(possivelmente todos) se encaixam no grupo de individuos acometidos por obstrucéo
portal extra-hepatica, uma condicdo clinica multifatorial ndo-cirrética e ndo maligna, cuja
ocorréncia € significativa na faixa etaria pediatrica (junto a atresia biliar), decorrente
principalmente de estados diversos de hipercoagulabilidade, onde cabe tanto o
tratamento com anticoagulantes quanto a abordagem endoscopica e a cirargica, onde
sdo factiveis diversas técnicas, com diferentes graus de indicacdo, a depender
principalmente da condic¢do clinica do paciente e do nivel de obstrugdo (SHNEIDER et
al.,2012; SHNEIDER et al., 2016).

Os critérios de anticoagulacdo na TVP sao controversos. As recomendacgdes para
anticoagulacdo permanecem para aqueles com estado trombético subjacente. Ha
indicios que o uso de anticoagulantes em TVP crénica ndo mostra diferenga no grau de
sangramento varicoso para 0s que ndo usam anticoagulantes. Entretanto, houve uma
reducao significativa nos novos episodios tromboliticos. J& outra fonte mostra que nos

pacientes em que encontra-se distlrbio de coagulacdo com tendéncia a trombose ou
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fator local persistente que predisponha a trombose de veia porta, ha beneficio na
anticoagulacao a longo prazo (CHAWLA et al., 2015; FERRI et al., 2011).

De acordo com Shneider et al., o tratamento anticoagulante pode ser considerado
para pacientes com disturbio trombogénico bem documentado. Em outros pacientes que
ndo apresentariam um distarbio trombético real, a terapia ndo seria indicada. Ndo ha
evidéncias suficientes para indicar a terapia trombolitica local ou terapia intervencionista
nesses doentes.

Ainda de acordo com Shneider et al., na eventual ineficiéncia da profilaxia
primaria/secundaria para novos episodios de HDA, ou no caso de falha terapéutica
endoscopica (ligadura), shunts portossistémicos sdo a melhor opcéo para o tratamento
de criancas com um prognostico favoravel (esse progndostico, a depender da doenca de
base) para os proximos 5 anos; sendo que, em casos de pior progndstico, ou onde o
shunt cirdrgico seja contraindicado, € melhor optar-se pelo Shunt Intra-Hepatico
Transjugular (TIPS). Neste estudo, optaram-se por derivacdes cirdrgicas na maioria dos
casos (85,5%), pois 0s pacientes nao demonstraram outras manifestacées, além da HDA
refratéria & abordagem clinica/endoscépica, que indicassem um pior prognostico.

Essas mesmas condicbes clinicas favoraveis justificam porqué condutas
consideradas mais extremas, como o transplante hepatico por exemplo, ndo foram
tomadas. Este tratamento em particular, deve ser destacado, pois é opc¢ao viavel para
aqueles pacientes que se apresentam sintométicos devido hipertensdo portal (HDA
sendo a principal manifestacdo) refrataria a outras condutas, principalmente se houver
doenca hepatica subjacente ou indicacdes absolutas de transplante, como a sindrome
hepatopulmonar (SHNEIDER et al., 2012).

A modalidade cirurgica a ser escolhida dependera de fatores, como a instituicdo em
que se encontra o paciente e sua infraestrutura, o suporte pdés-operatério e,
principalmente, a experiéncia do cirurgido. O controle do sangramento das varizes € o
ponto principal para a sobrevida dos pacientes com TVP. As técnicas cirlrgicas
convencionais de derivagdo (shunts) ndo curam a hipertenséo porta, apenas desviam o

fluxo do sangue.



34

De acordo com Shneider et al., as principais opcfes de shunts cirdrgicos englobam
Rex shunt e Warren shunt (shunt esplenorrenal), sendo que o Rex shunt € a primeira
indicacdo e, se inviavel, o Warren shunt se impde como primeira alternativa.

No estudo de Aleksandar em 2013, envolvendo 16 criangas acometidas por
obstrucao portal extra-hepéatica complicada por hiperesplenismo severo, constatou-se
que a confeccdo de um shunt esplenorrenal associado a ressecc¢ao parcial do baco foi
efetiva no tratamento tanto da hipertensao portal quanto da acéo sistémica do baco hiper-
funcionante. Neste trabalho, apenas dois pacientes ndo foram submetidos ao Warren
shunt, mas a esplenectomia total e ao shunt meso-cava; isso se deve ao fato de que o
Rex shunt, apesar de ser a técnica de escolha, necessita de condi¢cdes anatdbmicas para
sua realizacdo (no caso, vasculatura portal minimamente integra em sua porcao intra-
hepética), o que impossibilitou sua aplicacdo nestas criancas.

A esplenectomia, por sua vez, ndo € indicada a ndo ser que haja constatacdo de
acometimento da veia esplénica (componente do sistema porta), quando € eficiente na
reducdo dos episdédios de hemorragia, sendo este provavelmente o caso do Unico
paciente submetido a este procedimento (SHNEIDER et al., 2012); tendo em vista que o
Warren shunt necessita de uma veia esplénica também minimamente integra, € possivel
afirmar que a esplenectomia era de fato, a melhor opcéo de tratamento, ndo devido
hiperesplenismo (onde o0 Rex shunt, se aplicavel, € a melhor op¢cdo) embora este pudesse
estar associado, mas para abordagem de sintomas de hipertenséo portal.

O shunt meso-cava é confeccionado com apoio da radiologia intervencionista
(semelhante ao TIPS, mas com local de acesso diferente, sendo acessos femorais e
transabdominais 0os mais comuns) ou cirurgicamente. Conecta componentes do sistema
porta a veia cava inferior, de forma a reduzir a presséo da circulagdo hepatica congesta;
de acordo com Davis et al., em seu estudo de 2016, essa técnica, quando associada a
radiologia, apresenta vantagens sobre as demais abordagens na impossibilidade da
confeccdo do TIPS, sendo estas: o sucesso relatado em estudos anteriores, a
desnecessidade de anestesia geral e a reducdo da morbidade/mortalidade associada a
abordagem cirurgica. Segundo este mesmo estudo, a mortalidade na realizacdo de
shunts cirdrgicos é elevada se realizados em situacdo de emergéncia (pacientes com pior

prognostico) e ha um grupo de pacientes que ndo pode ser submetido a confeccdo do
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TIPS, nestes, 0 shunt meso-cava surge como opc¢ao valida de tratamento da hemorragia
refrataria a demais condutas. Em nosso estudo, o Unico paciente submetido a este
procedimento (derivacdo meso-cava cirargica) tinha em seu diagnéstico, além de TVP,
acometimento trombaético de vasculatura esplénica, com provavel acometimento também
intra-hepatico, impossibilitando tanto o Rex quanto Warren shunt. A esplenectomia seria
uma opc¢ao valida, mas complicacdes as quais o paciente asplénico esta sujeito podem
ter sido determinantes para a néo realizacdo desta técnica.

Consequéncias possivelmente associadas a esplenectomia sdo importantes e
devem ser considerados na escolha de uma abordagem mais invasiva nestes casos. De
acordo com Dionne et al. (2016), o baco é importante na mediacdo da resposta imune a
patdgenos circulantes e é essencial para remocao de eritrocitos ndo funcionais; desta
forma, € associado a auséncia do baco o risco de infec¢ao fulminante e quadros sépticos,
relacionados a 6bito prematuro, principalmente em criancas menores de 5 anos; logo a
opcdo por uma esplenectomia total deve ser tomada com muito critério; no caso
especifico de obstrucdo do sistema porta, pode ser realizada inclusive a esplenectomia
parcial associada a derivacdes portossistémicas, com taxas significativas de sucesso e
evolucao favoravel ap6s procedimento (ALEKSANDAR, 2013).

De acordo com Oakland et al., em seu estudo de 2017, a HDA é a segunda causa
de base mais comum a exigir a transfusdo de hemoderivados no Reino Unido.
Concentrados de hemacias sao transfundidos em cerca de 43% dos casos que se
apresentam com hemorragia aguda a emergéncia; plaquetas foram recebidas por apenas
2,3% dos pacientes admitidos com HDA, pois os critérios que, em teoria regem a oferta
deste hemoderivado geralmente s6 sdo encontrados nos pacientes que sofrem déficits
de coagulagdo, normalmente associados a insuficiéncia hepética (cirrose); por fim, o
plasma fresco congelado geralmente s6 é ofertado a pacientes com HDA de origem
varicosa, para combater coagulopatias de origem hepética. Este estudo destaca,
principalmente, a oferta ndo criteriosa de hemoderivados aos diversos pacientes que se
apresentam com HDA no momento da admiss&o, mesmo com abordagens que poderiam
evitar essa pratica, com destaque para a EDA terapéutica. Em nossa amostra, 5
pacientes receberam hemoderivados, e apenas 1 recebeu a transfusdo no pos-

operatdrio, logo, com base nas estatisticas do estudo de Oakland, pode-se inferir que o
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que foi ofertado para a maioria dos pacientes foi o concentrado de hemacias, para
combater a anemia derivada da perda volémica. A necessidade de transfusdo em um
maior percentual de nossa amostra esta em consonancia com a amostra deste estudo,
que indica que geralmente a HDA requer a tomada desta conduta logo nos primeiros
momentos do atendimento.

Em 2015, foi realizado o primeiro simpdésio pediatrico voltado ao tema especifico da
hipertensao portal em criancas, em Baveno, Italia; na ocasido da publicacdo do consenso
de Baveno VI (novo consenso é publicado a cada 5 anos desde 1990, visando
estabelecer melhores condutas na abordagem da hipertenséo portal na populacéo geral);
em sua revisao dos principais pontos abordados no encontro, Shneider et al., em 2016,
buscou sintetizar a melhor abordagem direcionada a populacdo pediatrica. Os autores
constataram que o tratamento de criancas com esta condigcdo clinica mantém-se
controverso, devido falta de estudos rigorosos e mesmo devido ao carater dos estudos
existentes, que sao basicamente retrospectivos e com amostra limitada.

Nota-se que mesmo incluindo criancas com o figado doente, obter um numero
significativo de individuos acometidos por hipertensdo portal nesta faixa etaria é dificil,
inclusive em estudos internacionais.

Observou-se também, que esplenomegalia em graus variaveis ocorre na grande
maioria dos pacientes acometidos por obstrugdo portal extra-hepatica, mas menos da
metade dos casos cursa com sintomas ou hiperesplenismo; uma esplenomegalia
sintomatica, além do acometimento de vasculatura esplénica, pode ter sido o fator
determinante para a realizacdo da Unica esplenomegalia relatada neste estudo como
primeira conduta; outras complicacdes decorrentes da obstrucdo portal despontam como
mais importantes, principalmente devido a “plasticidade” do organismo da crianga com
menos comorbidades, que permite a formacdo natural de shunts portossistémicos na
tentativa de avaliar a pressado do sistema. Neste contexto, a encefalopatia hepatica se
destaca, ocorrendo em cerca de 33% das criancas estudas (SHNEIDER et al., 2016).

O principal ponto discutido por Shneider sdo os métodos possiveis para profilaxia
primaria da HDA: o Rex shunt, aqui, € o Unico método cirdrgico admitido para esta
finalidade, mantendo-se também frisada a necessidade de condicbes anatbmicas

minimas (que podem ser visualizadas com sonar Doppler e, apesar de nao ser o método
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mais sensivel, € o mais factivel, inclusive na realidade do servico da FSCMPA). De
acordo com o consenso de 2015, em criangcas com anatomia adequada, este shunt é a
primeira opcédo de profilaxia primaria e secundaria, por ser mais fisiolégico que as demais
técnicas e prevenir a recorréncia de novos sangramentos com maior eficiéncia. EDA é
opcao factivel, mas aparentemente menos eficiente, sendo melhor indicada na profilaxia
secundaria (SHNEIDER et al., 2016).

A amostra estudada é composta de pacientes em faixa etaria limitada, acometidas
por situacdo incomum na idade: obstrucdo portal extra-hepatica ndo associada a
patologia hepatica prévia. Nestes casos, sdo Uteis, para a profilaxia primaria,
principalmente métodos endoscépicos (ligadura) e o Rex shunt. Todavia, tal técnica exige
anatomia da regido acometida minimamente preservada para realizacdo e é um método
relativamente recente, fatores que influenciaram na sua né&o realizacdo ao longo do
periodo em que este trabalho foi realizado. Tratamento clinico e endoscépico foram
realizados em todos os casos, mas nao foram suficientes para manutencdo da
estabilidade hemodinamica dos pacientes.

Diante das condutas tomadas, € possivel supor que a anatomia da regido portal
acometida em cada caso foi fator essencial na decisao terapéutica. O Warren shunt,
realizado em 71% da amostra, mostrou-se opcao factivel no tratamento da obstrucao
portal sintomética em criangas, com boas taxas de sucesso em nossa amostra e na
literatura pesquisada; apesar de terem ocorrido intercorréncias, como, trombose do
proprio shunt em dois casos e a HDA ter se manifestado novamente em outros dois
casos, hova e Unica abordagem foi suficiente para controle do sangramento e demais
sintomas associados a hipertenséo portal. Considerando-se a reconhecida superioridade
do Rex shunt mesmo previamente ao consenso de Baveno VI, é possivel que atrasos na
notificacdo também tenham influenciado na impossibilidade de sua realizacéo.

Novos estudos no ambito do tratamento de casos tdo raros evidentemente séo
necessarios, pois € uma condicdo progressiva, que prejudica o desenvolvimento da

criancga e é possivelmente fatal.

6. CONCLUSOES:
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1. A amostra estudada era composta de pacientes em faixa etaria limitada,
acometidas por situacdo incomum na idade: obstrucdo portal extra-hepatica néo

associada a patologia hepatica prévia, refletindo a pequena amostra.

2. Tratamento clinico para estabilizacéo e endoscopico foram realizados em todos os

casos, mas nao foram suficientes para manutencéo da estabilidade hemodinamica dos

pacientes.
3. N&o houve o6bitos no estudo.
4. Em 71% dos pacientes a cirurgia preveniu novos episodios de sangramento por

hipertenséo portal, em um periodo de seguimento que variou de 1 a 3 anos.

5. A recidiva hemorragica foi observada em 29%, associada a trombose tardia do
shunt, cerca de 1 anos de pés-operatério.

6. Em um paciente com trombose tardia do shunt, ndo foi observado recidiva

hemorragica.

7. N&o foram observadas no periodo do estudo outras complicacdes significativas.
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APENDICE A — Formulério de Pesquisa

UNIVERSIDADE FEDERAL DO PARA
INSTITUTO DE CIENCIAS DA SAUDE
FACULDADE DE MEDICINA

PROTOCOLO (FORMULARIO) DE PESQUISA
ESTUDO - HIPERTENSAO PORTAL POR TROMBOSE DE VEIA PORTA EM
CRIANCAS: EFICIENCIA DA ABORDAGEM CIRURGICA

1. IDENTIFICACAO
a. CASO Ne:
b. NOME:
c. REGISTRO:
d. IDADE:
e. DATA DA PRIMEIRA CONSULTA:
f. DATA DA CIRURGIA:
g. ENDERECO:
h. MUNICIPIO:

I. TELEFONE:



2. DIAGNOSTICO:

( )TVP ( ) TVP+ESPLENICA ( )TVP+ESPLENICA+MESENTERICA

3. FIGADO: ( ) SAUDAVEL ( ) NAO-SAUDAVEL

4. HDA: ( ) SIM ( ) NAO

5. TTO CLINICO/ENDOSCOPICO : ( ) SIM ( ) NAO

+ FALHANO TTO: ( ) SIM( ) NAO

6. TROMBOFILIA: ( ) SIM ( ) NAO
. NUMERO DE PLAQUETAS?

«  ANTIAGREGANTES (AAS): ( ) SIM ( ) NAO

7. TTO CIRURGICO ESCOLHIDO:
« ELETIVA()

+ URGENCIA ()

8. TEMPO DE INTERNACAO NO PO:

9. TEMPO DE SEGUIMENTO:

10.TEMPO DE UTI:

11. TEMPO DE VMI:



12.NECESSIDADE DE HEMODERIVADOS: ( ) IOP ( ) PRE-OP ( ) POS-OP

13.COMPLICACOES POS OPERATORIAS:

14.RECIDIVA HEMORRAGICA: ( ) SIM ( ) NAO

* SE SIM, QUANTO TEMPO DEPOIS DO PROCEDIMENTO?

* QUAL A CONDUTA TOMADA?

15.EVOLUCAO FINAL: ( ) FAVORAVEL ( ) OBITO
+ SE OBITO, QUAL A CAUSA? ( ) IOP ( ) POS-OP
( YCOMPLICACOES TARDIAS

« SE POR COMPLICACAO, QUAL?
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APENDICE B - ARTIGO

HIPERTENSAO PORTAL POR TROMBOSE DE VEIA PORTA EM CRIANCAS:
EFICIENCIA DA ABORDAGEM CIRURGICA
Portal hypertension by portal vein thrombosis in children: efficiency of the surgical
approach
Lohrane Rosa Bayma?, Renato Vilhena de Oliveira?, Mauricio lasi®

RESUMO
Objetiva-se analisar a eficiéncia da intervencao cirdrgica, ou seja evitar o sangramento
por hipertensao portal. O presente estudo analisa a evolugao de criangcas submetidas a
tratamento cirdrgico, quando houve falha do tratamento clinico/endoscépico, com uma
abordagem analitica transversal. A pesquisa foi realizada no Grupo do Figado e Servico
de cirurgia pediatrica da Fundacédo Santa Casa de Misericordia do Para (Belém, Pard),
no periodo de 2007 a 2015 e incluiu dados de 7 pacientes. Observaram-se predominancia
do sexo feminino, uma idade média de 7,86 anos na ocasido da primeira consulta e
manifestacdo dos primeiros sintomas (hemorragia digestiva), diagndstico de trombose
venosa portal isolada em 5 dos pacientes, associada também a acometimento intra-
hepatico dos ramos portais. Avaliamos ainda a necessidade de hemoderivados. A cirurgia
mais frequente foi o shunt esplenorenal distal (Warren shunt). Analisamos a recorréncia
de hemorragia digestiva em 2 casos e a trombose do shunt também em 2. Conclui-se

gue apesar da reconhecida superioridade do Rex shunt como técnica para profilaxia

Trabalho realizado na Fundacédo Santa Casa de Misericordia do Pard (FSCMPA) — Belém (PA), Brasil.
! Académica de Medicina da Universidade Federal do Para (UFPA) — Belém (PA), Brasil.

2 Académico de Medicina da Universidade Federal do Para (UFPA) — Belém (PA), Brasil.

3 Cirurgido Pediatrico da FSCMPA — Belém (PA), Brasil.
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primaria e secundaria de hemorragias digestivas decorrentes de obstrucdo portal, tal
método nao foi aplicavél na amostra deste trabalho, possivelmente devido atraso em
notificacdes e, principalmente, devido a restricdes anatdmicas especificas em cada caso
(acometimento intra-hepatico dos ramos portais); O tratamento cirdrgico foi eficiente em
prevenir novos episodios de hemorragia consequente a hipertenséo portal em 71% dos
pacientes, num periodo de seguimento pos operatério prolongado.

PALAVRAS-CHAVE: Trombose de veia porta, cirurgia, intratabilidade, hipertensao portal

ABSTRACT

The objective of this study was to analyze the efficiency of surgical intervention to avoid
bleeding from portal hypertension. The present study analyzes the evolution of children
submitted to surgical treatment, when clinical/endoscopic treatment failed, with a
transversal analytical approach. The study was carried out in the Liver Group and
Pediatric Surgery Service of the Fundacdo Santa Casa de Misericordia do Para (Belém,
Para) from 2007 to 2015 and included data from 7 patients. There was a predominance
of females, mean age of 7.86 years at the time of first consultation and manifestation of
the first symptoms (digestive hemorrhage), diagnosis of portal vein thrombosis isolated in
5 of the patients, also associated with intrahepatic involvement of the portal branches. We
also evaluated the need for blood products. The most frequent surgery was the distal
splenorenal shunt. We analyzed the recurrence of gastrointestinal bleeding in 2 cases and
shunt thrombosis in 2 cases. It is concluded that despite the recognized superiority of Rex
shunt as a technique for primary and secondary prophylaxis of gastrointestinal bleeding
due to portal obstruction, this method was not applicable in the sample of this study,
possibly due to delay in notifications and, mainly, due to specific anatomical restrictions

in each case (intrahepatic involvement of the portal branches); Surgical treatment was
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effective in preventing new bleeding episodes due to portal hypertension in 71% of
patients at a prolonged postoperative follow-up period.

KEY WORDS: Portal vein thrombosis, surgery, intractability, portal hypertension
INTRODUCAO

A Trombose da Veia Porta (TVP) consiste na obstrucdo total ou parcial do fluxo
sanguineo consequente a uma formacao trombocitica, um trombo. Esse trombo pode
progredir para o figado e obstruir ramos portais intrahepaticas ou ainda, estender-se para
ramos do sistema porta extrahepaticos (veias mesentérica superior e/ou esplénica)’.

Em criancas, a obstrucéo portal resulta normalmente da trombose podendo, raramente,
evoluir para hipertensédo portal de graus variados?.

Na maioria dos casos, ha mais de um fator etiolégico envolvido na génese da trombose
de veia porta, que podem ser sisttmicos ou locais. Muitos pacientes permanecem
assintomaticos ou com sintomas gerais na fase subaguda. Ap6s a evolucao da trombose
subclinica para a crbnica e o aparecimento de sintomas, podem-se perceber inUmeras
complicacbes ja relacionadas a consequente hipertensdo portal, como: ascite,
aparecimento de varizes esofagicas e esplenomegalia®.

O tratamento clinico varia com a doenca de base e presenca de cirrose. Na auséncia de
cirrose, objetiva-se prevenir 0 aparecimento ou ruptura de varizes gastroesofagicas e
impedir a extensdo do trombo para o sistema venoso esplancnico; cerca de 90% dos
pacientes apresenta varizes esofagicas no momento do diagndstico e 30% apresenta
varizes gastricas*.

Os sintomas desses pacientes podem ser controlados através de shunts. Nos pacientes
com trombose menos extensa podem-se utilizar quatro formas de shunts venosos: totais

(anastomose direta de veia porta/tributaria com a veia caval/tributaria, aliviando a pressao
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no sistema porta; tem como principal complicacdo a encefalopatia no pés-operatorio),
parcial (anastomose de no maximo 8 mm associada a interposicao de algum material
sintético), descompressao seletiva (shunt entre veia esplénica e veia renal, associada a
desconexdo dos vasos esplenopancreéticos para evitar o surgimento de colaterais) e
shunts super seletivos®®.

N&o foram realizados estudos semelhantes na Fundacédo Santa Casa de Misericordia do
Para (FSCMPA) sobre esse tema. Logo, este trabalho devera fornecer dados importantes
a respeito da eficiéncia do tratamento cirargico desse grupo de pacientes.

OBJETIVO

Descrever abordagem cirdrgica e desfecho do tratamento de criangas com trombose da
veia porta, sem doenca hepatica prévia, com intratabilidade clinica e/ou endoscépica
atendidas em servigo de referéncia na regido Norte.

METODOLOGIA

Foram avaliados pacientes atendidos no periodo de 2007 a 2015 no servi¢o do grupo do
figado/cirurgia pediatrica da Fundagcao Santa Casa de Misericordia do Para (FSCMPA),
com pelo menos uma consulta de retorno neste uUltimo ano e que atendessem o0s
seguintes critérios: idade na faixa etaria pediatrica (0-17 anos), acometimento por TVP e
funcdo hepatica previamente normal (sem patologia hepética associada), falha no
tratamento clinico e endoscépico prévio e posterior realizacédo de procedimento cirirgico
para o tratamento dos sintomas da hipertenséo portal.

Foi obtida, do prontuério, a historia clinica do paciente mediante permisséo prévia do
Comité de Etica para acesso ao arquivo da FSCMPA; bem como preenchido um
formulario com base no historico clinico dos pacientes submetidos ao tratamento

cirurgico.
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Os dados coletados foram estruturados em um banco de dados no programa Microsoft
Excel 2010 e Microsoft Word 2010, no qual também foram confeccionadas tabelas e
graficos para representacéo dos dados.

As consultas de retorno foram realizadas pela equipe do cirurgido pediatrico Mauricio
lasi.

RESULTADOS

Foram incluidos no estudo 7 pacientes, tratados consecutivamente, no grupo do
figado/cirurgia pediatrica da FSCMPA no periodo de 2007 a 2015. Desta amostra, todos
foram submetidos a pelo menos um procedimento cirdrgico.

Cinco pacientes (71%) eram do sexo feminino e 2 (29%) do masculino, sendo que a
média de idade foi de 7,86 anos, com uma idade maxima de 11 anos e idade minima de
3 anos na ocasido da primeira consulta (gréafico 1).

Todos os pacientes apresentarem algum grau de obstrugéo por trombo do sistema porta,
seja esta parcial ou total; TVP isolada foi 0 acometimento mais comum, de forma que 5
pacientes (71%) se apresentaram com esse diagnostico, TVP associada a trombose
esplénica e trombose total do sistema porta foram acometimentos de 1 paciente cada
(correspondendo a um total de 29% da amostra) (grafico 2).

Em dias, houve grande variacdo entre o minimo e maximo periodo de espera para
intervencao cirargica, sendo que o minimo foi de 6 dias e 0 maximo de 2072 dias, com
uma média de 763,42 dias de espera até a abordagem; tal variacdo deriva de multiplos
fatores, incluindo variaveis socioecondmicas e terapéuticas (tentativa inicial de conduta
conservadora —nao cirargica).

Apenas 2 pacientes (29%) foram, em algum momento do seguimento, diagnosticados

com algum tipo de trombofilia (no caso, deficiéncia das proteinas C/S).
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A cirurgia realizada com maior frequéncia foi o shunt esplenorrenal distal (5 pacientes-
71%), um paciente foi submetido & esplenectomia e um paciente foi submetido ao shunt
mesocava, somando 29% da amostra. Nao foram observados Obitos no periodo do
estudo, incluindo a internacédo para realiza¢éo da cirurgia e 0 seguimento pés-operatorio
até o final do estudo (gréfico 3).

Dois pacientes, 29% da amostra, apresentaram HDA no pdés-operatério, sendo esta a
intercorréncia mais importante na avaliacao da efetividade das intervenc¢des cirlrgicas.
Trombose do shunt também foi observada em 2 pacientes, associada a novos episédios
de HDA.

DISCUSSAO

A maioria dos pacientes inclusos neste estudo se encaixa no grupo de individuos
acometidos por obstrucao portal extra-hepética, uma condi¢éo clinica multifatorial néo-
cirrética e ndo maligna, cuja ocorréncia € significativa na faixa etaria pediatrica (junto a
atresia biliar), decorrente principalmente de estados diversos de hipercoagulabilidade,
onde cabe tanto o tratamento com anticoagulantes quanto a abordagem endoscopica e
a cirargica, onde sao factiveis diversas técnicas, com diferentes graus de indicacao, a
depender principalmente da condicao clinica do paciente e do nivel de obstrucédo’2.

E importante salientar que, devido ao periodo em que os pacientes foram submetidos a
intervencao cirurgica, a conduta tomada foi regida pelo Consenso de Baveno V, de 2010
e ha artigos recentes que ja consideram um novo consenso; estas novas diretrizes seréo
discutidas a titulo de comparacédo com a conduta ja tomada pela equipe, na vigéncia do
consenso anterior.

O predominio do sexo feminino (71%), corrobora estudos anteriores®.
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A maioria dos pacientes apresentou trombose de veia porta apenas, sem acometer veias
esplénica e/ou mesentérica, como em outros trabalhos, em que se pesquisou doencas
primarias de HP sem hepatopatia prévia em criancas. Em um estudo com 200 jovens
adultos e criancas, 67% apresentavam trombose de veia porta isolada, 28% de veia porta
e veia esplénica e os 5% restantes, veia porta e veia mesentérica®°.

A hemorragia digestiva alta, principal manifestacao clinica apresentada pelos pacientes
deste estudo e considerada uma complicagdo grave, ocorre, principalmente, pela ruptura
de varizes esofagicas. O sangramento por veias esofagicas foi o achado mais frequente
nos pacientes, estando presente em 57% dos casos. Em outra casuistica, a hemorragia
gastrointestinal na clinica pré-operatéria ocorreu em 70,6% dos casos, sendo mais
frequentes outros sintomas, como esplenomegalia (em 94,1% das criancas) e
trombocitopenia (em 88,2%). Em criancas com obstrucéo extra-hepética da veia porta, o
risco de sangramento por veias esofagicas e gastricas é estimado em 71%?%112.13,

Os pacientes deste estudo apresentaram falha no tratamento clinico e/ou endoscépico.
O tratamento inicial preconizado € via drogas vasoativas e deve ocorrer antes da
endoscopia ser realizada. Devem ser utilizadas em combinagdo com a terapia
endoscopica e administradas por 5 dias. O tratamento endoscopico € recomendado para
qualquer paciente que apresente hemorragia digestiva alta por varizes esofagicas’.

Na populacéo pediatrica, ha escassas literaturas sobre a relacéo entre trombofilia e TVP.
Os estudos, muitas vezes, avaliam a presenca de um fator de coagulacéo isolado apenas.
Foi demonstrado que aproximadamente 50% dos pacientes tém a doenca sem etiologia
ou fatores de risco definidos. Porém, a importancia das trombofilias entre os fatores de
risco esta crescendo, mas a maioria dos estudos, ainda séo realizados principalmente

em adultos?.
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Quanto aos fatores de risco para trombose, os mais comuns incluem fatores adquiridos,
como neoplasias mieloproliferativas, hemoglobindria paroxistica noturna e sindrome do
anticorpo antifosfolipide e fatores intrinsecos, como por exemplo, deficiéncia dos
anticoagulantes enddgenos proteinas C e S, além de mutacdes do fator V de Leiden e
do gene G20210A da protrombina'4. Esses fatores, considerados classicos para TVP,
somente foram encontrados em uma minoria dos doentes neste estudo.

A investigacdo de trombofilias hereditarias e adquiridas é recomendada em todos os
pacientes pediatricos, mesmo na presenca de outros fatores de risco, para haver melhor
elucidacdo de casos antes considerados como idiopaticos. Apesar de varios casos de
TVP em criangas apresentarem etiologias multifatoriais.

A deficiéncia das proteinas C e S, encontrada em pacientes deste estudo, se presente
em pacientes com doenca hepética associada, pode ser considerada um resultado da
sintese proteica hepatica reduzida, uma vez que o 6rgao se encontra deficiente. Outros
estudos mostram ainda que a deficiéncia de proteina C e S é rara em criangas, e que, na
maioria dos casos, foi secundaria ao alto consumo de fatores de coagulacdo devido a
obstrucéo e formacgao de shunts portossistémicos e ainda a reducéo do fluxo sanguineo
hepatico na evolucao cronica da TVP. Assim, a reducéo de proteinas C e S pode néo ser
um distarbio genético, mas sim uma consequéncia da evolucdo da TVP, uma vez que
podem ser corrigidas em pacientes que tiveram a hipertenséo portal revertida!*12,

Em um estudo, mostrou-se deficiéncia de proteina C e S em 13% dos pacientes. Ja outros
acharam deficiéncia isolada de proteina C em 16,6%, deficiéncia de proteina S em 8,3%
e deficiéncias combinadas de proteinas C e S também em 8,3% dos pacientes. Esses
estudos também mostraram que essas trombofilias parecem ser raras na populacéo

pediatrica. O que pode explicar a baixa incidéncia dessas deficiéncias nos pacientes
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deste estudo. Ao contrario desses estudos, ndo foi encontrado, neste, pacientes com
outros tipos de trombofilial®16.

Os critérios de anticoagulacdo na TVP sdo controversos. As recomendacdes para
anticoagulacdo permanecem para aqueles com estado trombdtico subjacente. Ha
indicios que o uso de anticoagulantes em TVP crénica ndo mostra diferenca no grau de
sangramento varicoso para 0s que nao usam anticoagulantes. Entretanto, houve uma
reducédo significativa nos novos episodios tromboliticos. J& outra fonte mostra que nos
pacientes em que encontra-se distlrbio de coagulagdo com tendéncia a trombose ou
fator local persistente que predisponha a trombose de veia porta, ha beneficio na
anticoagulacéo a longo prazo'”18,

O tratamento anticoagulante pode ser considerado para pacientes com distarbio
trombogénico bem documentado. Em outros pacientes que n&do apresentariam um
distarbio trombdtico real, a terapia ndo seria indicada. Nao ha evidéncias suficientes para
indicar a terapia trombolitica local ou terapia intervencionista nesses doentes’.

Na eventual ineficiéncia da profilaxia priméaria/secundaria para novos episodios de HDA,
ou no caso de falha terapéutica endoscoépica (ligadura), shunts portossistémicos séo a
melhor opcdo para o tratamento de criancas com um prognostico favoravel (esse
prognostico, a depender da doenca de base) para os proximos 5 anos; sendo que, em
casos de pior prognaostico, ou onde o shunt cirdrgico seja contraindicado, € melhor optar-
se pelo Shunt Intra-Hepatico Transjugular (TIPS). Neste estudo, optaram-se por
derivacdes cirargicas na maioria dos casos (85,5%), pois 0s pacientes ndo demonstraram
outras manifestacdes, aléem da HDA refrataria a abordagem clinica/endoscopica, que

indicassem um pior prognéstico’.
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Essas mesmas condic¢des clinicas favoraveis justificam porqué condutas consideradas
mais extremas, como o transplante hepatico por exemplo, ndo foram tomadas. Este
tratamento em particular, deve ser destacado, pois é opcéo viavel para aqueles pacientes
que se apresentam sintomaticos devido hipertensdo portal (HDA sendo a principal
manifestacdo) refrataria a outras condutas, principalmente se houver doenca hepatica
subjacente ou indicacdes absolutas de transplante, como a sindrome hepatopulmonar’.

As principais op¢des de shunts cirargicos englobam Rex shunt e Warren shunt (shunt
esplenorrenal), sendo que o Rex shunt é a primeira indicacdo e, se inviavel, o Warren
shunt se imp&e como primeira alternativa. O Rex shunt, apesar de ser a técnica de
escolha, necessita de condicbes anatdmicas para sua realizacdo (no caso, vasculatura
portal minimamente integra em sua por¢ao intra-hepatica), o que impossibilitou sua
aplicacdo nestas criancas®.

A esplenectomia, por sua vez, ndo € indicada a ndo ser que haja constatacdo de
acometimento da veia esplénica (componente do sistema porta), quando € eficiente na
reducdo dos episédios de hemorragia, sendo este provavelmente o caso do unico
paciente submetido a este procedimento’.

O shunt meso-cava € confeccionado com apoio da radiologia intervencionista
(semelhante ao TIPS, mas com local de acesso diferente, sendo acessos femorais e
transabdominais 0s mais comuns) ou cirurgicamente e conecta componentes do sistema
porta a veia cava inferior, de forma a reduzir a pressao da circulacéo hepéatica congesta;
essa técnica, quando associada a radiologia, apresenta vantagens sobre as demais
abordagens na impossibilidade da confec¢cdo do TIPS. Neste estudo, o Unico paciente
submetido a este procedimento (derivacdo meso-cava cirargica) tinha em seu

diagnostico, além de TVP, acometimento trombotico de vasculatura esplénica, com
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provavel acometimento também intra-hepatico, impossibilitando tanto o Rex quanto
Warren shunt; a esplenectomia seria uma opcao valida, mas complicacdes as quais o
paciente asplénico esta sujeito podem ter sido determinantes para a ndo realizacao desta
técnica’®.

Em 2015, foi realizado o primeiro simpdsio pediatrico voltado ao tema especifico da
hipertenséo portal em criancas, em Baveno, Italia; na ocasido da publicacdo do consenso
de Baveno VI (novo consenso € publicado a cada 5 anos desde 1990, visando
estabelecer melhores condutas na abordagem da hipertenséo portal na populacéo geral);
em sua revisdo dos principais pontos abordados no encontro, buscou-se sintetizar a
melhor abordagem direcionada a populagédo pediatrica. Os autores constataram que 0
tratamento de criancas com esta condicdo clinica mantém-se controverso, devido falta
de estudos rigorosos e mesmo devido ao carater dos estudos existentes, que sao
basicamente retrospectivos e com amostra limitada®.
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APENDICE C — GRAFICOS DO ARTIGO
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Grafico 1: Género dos pacientes com trombose venosa portal (TVP) atendidos pelo
Grupo do Figado no periodo de 2007-2015.
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Gréafico 2: diagnostico inicial dos pacientes com trombose venosa portal (TVP)
atendidos pelo grupo do figado no periodo de 2007-2015.
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Gréfico 3: abordagem cirdrgica escolhida para tratamento de pacientes com

trombose venosa portal, no periodo de 2007-2015.
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61859216.2.0000.5171.

Agradecemos o acolhimento as pesquisadoras, e ficamos a disposi¢ao para

qualquer esclarecimento.

Atené%amente,
Paulo Muﬁpg;os Avila

GERENTE DE PESQUISA-FSCMPA

Dr. Paulo Eduardo Santos Avila

Gerente de Pesquisa/ FSCMP

Rua Oliveira Belo, 395 - CEP 66050-380 - Tel (091) 4009-0328 4009-2233

gpes.fscmpa@santacasa.pa.gov.br
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FUNDAGAO SANTA CASA DE
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FSCMPA

R CONSUBSTANCIADO DO CEP

DADOS DO PROJETO DE PESQUISA

Titulo da Pesquisa: EFICIENCIA DA ABORDAGEM CIRURGICA DA TROMBOSE DE VEIA PORTA EM
CRIANCAS COM INTRATABILIDADE CLINICA

Pesquisador: MAURICIO IASI

Area Tematica:

Versao: 1

CAAE: 61859216.2.0000.5171

Instituicdo Proponente: Fundagdo Santa Casa de Misericordia do Para
Patrocinador Principal: Financiamento Préprio

DADOS DO PARECER

Niamero do Parecer: 1.839.676

Apresentagao do Projeto:

A trombose da veia porta (TVPo) consiste na diminuigdo do fluxo nessa localizagédo por obstrugdo mecanica
ou funcional. Essa obstrugéo pode seguir para o figado e ocluir as veias portais intrahepaticas ou ainda,
seguir para as veias mesentérica superior e/ou esplénica. Em criangas, é consequéncia, principalmente de
malformagdes, e também pode causar hipertensao portal; o tratamento inicial inclui estabilizagdo do
paciente que, muitas vezes, ja se apresenta com sangramento significativo, farmacoterapia com drogas
vasopressoras e intervengdo endoscopica; entretanto, existem raros casos refratarios a essa abordagem,
que evoluem com sangramento durante ou apds o tratamento, de forma que se torna necesséario uma
melhor anélise do tratamento a ser aplicado nesse paciente; nestas situagdes, a intervengéo cirdrgica é a
melhor opg&o para o tratamento de criangas com trombose de veia porta localizada, com intratabilidade
clinica/endoscdpica, sem quadro patolégico hepatico subjacente. Objetiva-se analisar a eficiéncia da
interveng&o cirurgica no tratamento de criangas que se enquadram neste ultimo grupo. O presente estudo
sera de série de casos com abordagem analitica transversal. Sera aplicada uma ficha de coleta de dados
para obtengéo de dados pertinentes a pesquisa do histérico dos pacientes acompanhados; também sera
realizada uma consulta atual para atualizagdo de dados e revisdo da situagdo dos pacientes, O ambiente da

. pesquisa consiste no Grupo do Figado e Servigo de cirurgia
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FSCMPA

Continuagéo do Parecer: 1.839.676

pediatrica da Fundagéo Santa Casa de Misericérdia do Para (FSCMPA), localizada na cidade de Belém,
Para, Brasil.

Objetivo da Pesquisa:

Objetivo Primario:

Caracterizar a efetividade da abordagem cirtrgica no tratamento de criangas com trombose da veia porta,
sem doenca hepatica prévia, com intratabilidade clinica e/ou endoscopica. -

Objetivo Secundario:

Determinar a efetividade das diversas abordagens cirdrgicas no tratamento da Trombose Veia Porta (TVP):
a) Esplenectomia; b) Shunt porto- sistémico central; c) Shunt porto-sistémico seletivo; d) Desconex&o &zigo-
portal; Assinalar a presenga de trombofilia como fator associado aos casos de TVP na faixa etaria pediatrica
(0 a 17 anos de idade, OMS).

Avaliagao dos Riscos e Beneficios:

Riscos:

Existe risco associado a eventual vazamento de dados e invasdo de privacidade do paciente e familia.
Beneficios:

Beneficios englobam a determinagao dos tipos de cirurgias mais efetivas, desenvolvimento de novas
abordagens e caracterizagdo dos grupos mais acometidos pelo quadro estudado.

Comentérios e Consideragdes sobre a Pesquisa:

O presente estudo sera de delineamento observacional com abordagem analitica de série de casos. Sera
aplicado um questionario retrospectivo aos pacientes submetidos ao tratamento cirdrgico; bem como uma
ficha de coleta de dados para obtengéo de dados pertinentes a pesquisa do histérico dos pacientes
acompanhados. Seréo realizadas novas consultas para atualizagio de dados e revisao da situagdo dos
pacientes. O presente estudo se estende do periodo de agosto de 2016 a setembro de 2017 e incluiu dados
de 6 pacientes.

Consideragdes sobre os Termos de apresentagio obrigatéria:
Estéo de acordo com a resolugéo 466/12 do Conep

Recomendagées:
- Sem recomendagées

Conclusdes ou Pendéncias e Lista de Inadequagées:
Parecer favoravel & sua aprovagéo
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Consideragées Finais a critério do CEP:

Continuag&o do Parecer: 1.839.676

Este parecer foi elaborado baseado nos documentos abaixo relacionados:

Tipo Documento Arquivo Postagem Autor Situagao
Informagdes Basicas PB_INFORMAGOES_BASICAS_DO_P | 09/11/2016 Aceito
do Projeto ROJETO 817787.pdf 17:54:28
Projeto Detalhado / PreProjeto_TCC_Editado_elementos_te | 09/1 1/2016 [MAURICIO IASI Aceito
Brochura xtuais.docx 17:53:45
Investigador
Folha de Rosto Scan.pdf 09/11/2016 |MAURICIO IASI Aceito

17:44:24
TCLE/ Termos de | TCLE_Termos_TCUD_Questionario.doc| 30/10/2016 |MAURICIO 1ASI Aceito
Assentimento / X 17:49:54
Justificativa de
Auséncia

Situagao do Parecer:
Aprovado

Necessita Apreciagio da CONEP:
Nao

BELEM, 28 de Novembro de 2016

Assinado por:
LIENE DO SOCORRO CAMARA XIMENES

(Coordenador)
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Pégina 03 de 03



