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ARTIGO DE REVISAO

Portal vein thrombosis in children and adolescents
Trombose de veia porta em criancas e adolescentes

Graziela C. M. Schettino?l, Eleonora D. T. Fagundes?, Mariza L. V. Roquete3,
Alexandre R. Ferreira4, Francisco J. Penna®

Resumo

Objetivo: Apresentar uma revisdo atualizada de trombose de veia
porta na infancia e adolescéncia, enfatizando o diagndstico, suas
complicagdes e tratamento.

Fontes dos dados: Foi realizada revisdo da literatura, dos ultimos
10 anos, através de pesquisa bibliografica na Internet nos principais
sites de busca médica, como o PubMed e MEDLINE, com enfoque na
doenga trombose de veia porta e suas repercussdes clinicas. As
principais palavras-chave e expressdes pesquisadas foram: portal vein
thrombosis, extra-hepatic portal vein obstruction, prognosis, children,
portal hypertension, esophagogastric varices. Além disso, foram con-
sultados os artigos citados nas referéncias dos trabalhos selecionados
na pesquisa inicial e dos livros textos.

Sintese dos dados: A trombose de veia porta é uma das causas
mais comuns de hipertensdo porta na infancia. A apresentagdo clinica
inicial pode ser através de episddios de hemorragia digestiva ou da
presenca de esplenomegalia em exame clinico de rotina. As principais
complicagBes sdo a hemorragia digestiva, hiperesplenismo secundario
a esplenomegalia, retardo de crescimento e biliopatia portal. O diag-
néstico é realizado através da ultra-sonografia abdominal com Doppler.
O tratamento é direcionado para as complicagdes, incluindo profilaxia
priméaria e secundaria de hemorragia digestiva, consequente a ruptura
de varizes esofagicas, e derivagdes porto-sistémicas, em casos seleci-
onados.

Conclusdes: A trombose de veia porta é uma das causas mais
importantes de hemorragia digestiva em criangas. Esses episddios
acarretam impacto importante na qualidade de vida dos pacientes
acometidos. Dessa forma, uma abordagem diagndstica e terapéutica
adequada é desejavel na tentativa de se reduzir a morbimortalidade.
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Introducao

A obstrucdo extra-hepatica da veia porta (OEHVP) é
uma causa importante de hipertensao porta (HP) em crian-
cas. E caracterizada, sobretudo, pela trombose de veia
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Abstract

Objective: To review the literature on portal vein thrombosis in
children and adolescents, focusing on its diagnosis, complications and
treatment.

Sources of data: The medical literature of the past 10 years was
reviewed using the PubMed and MEDLINE search engines, with major
focus on portal vein thrombosis and its clinical outcomes. The following
keywords or expressions were used for the web search: portal vein
thrombosis, extra-hepatic portal vein obstruction, prognosis, children,
portal hypertension, esophagogastric varices. Additionally, we also
reviewed the articles cited in the references of the initially selected
papers, as well as relevant textbooks.

Summary of the findings: Portal vein thrombosis is one of the
most common causes of portal hypertension among children. The initial
clinical manifestation is characterized either by episodes of upper
gastrointestinal bleeding or by splenomegaly on routine clinical
examination. The major complications include upper gastrointestinal
bleeding, hypersplenism secondary to splenomegaly, growth retardation,
and portal biliopathy. The diagnosis is made by abdominal Doppler
ultrasonography. Treatment is targeted at the complications and
includes primary and secondary prophylaxis against upper
gastrointestinal bleeding (which results from the rupture of esophageal
varices), and portosystemic shunting in selected cases.

Conclusions: Portal vein thrombosis is one of the major triggers
of upper gastrointestinal bleeding in children. Bleeding episodes have
a remarkable effect on the quality of life of affected patients. Thus,
appropriate diagnosis and treatment are needed in order to reduce
morbidity and mortality.

J Pediatr (Rio J). 2006;82(3):171-8: Portal vein thrombosis,
portal hypertension, extrahepatic portal vein obstruction, esophageal
varices, children, prognosis.

porta (TVPo), sendo identificada em 40% das criangas com
hemorragia digestiva devido a varizes de esb6fago. Pode
cursar de forma assintomatica. Porém, sua relevancia
decorre das elevadas taxas de morbimortalidade secunda-
rias a principal complicagdo - a hemorragia digestiva alta
(HDA). Cerca de 79% das criangas com diagndstico de TVPo
apresentardo, pelo menos, um episédio de HDA durante
suas vidas!. Essa revisdo tem por objetivos tracar o perfil
das criangas com TVPo, discutir os fatores predisponentes,
as complicacbes e a abordagem terapéutica, através de
revisdo da literatura cientifica.

Anatomia e embriologia

O figado é um 6rgdo originario do intestino anterior
primitivo, sendo que o seu primérdio - pars hepatis -
aparece ja na quarta semana gestacional, como um diver-
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ticulo duodenal. A formagdo completa-se no terceiro més de
gestacdo. O fluxo sangliineo hepatico fetal é derivado da
artéria hepatica e das veias porta e umbilical, as quais
formam o seio portal. Ao nascimento, esse fluxo correspon-
de a cerca de 5% do peso total do corpo, ao passo que, no
adulto, chega a 2,5%. O figado é responsavel pela hemato-
poiese durante o periodo fetal, sendo que, na sétima
semana gestacional, essas células sdo mais numerosas que
os hepatdcitos funcionantes. Apds o segundo més de vida,
afungdo de producgdo de células sangtiineas pelo figado esta
ausente?,

O figado pode ser dividido em dois grandes lobos, direito
e esquerdo, além de dois pequenos, caudado e quadrado.
Além disso, existe uma subdivisdo funcional, baseada na
vascularizagdo, que divide o figado em oito segmentos. A
estrutura arquitetural hepatica é bastante complexa. Sua
unidade funcional basica é representada pelo hepatécito3.
Sua irrigacdo é dupla, realizada pela artéria hepatica e pela
veia porta. Esta Ultima leva sangue venoso do tubo digestivo
para os sinusdides hepaticos, que drenardo para a veia cava
inferior através das veias hepaticas. A veia porta é formada
pela jungdo das veias mesentérica superior e esplénica e
ascende atras do ducto colédoco e da artéria hepatica. No
hilo hepatico, subdivide-se em ramos direito e esquerdo
(além de fornecer ramo adicional ao lobo quadrado). Esses
se ramificam para formar os pequenos vasos que alcangam
os sinusodides. Com freqliéncia, a veia porta recebe as veias
gastrica esquerda, pancreatoduodenais e cistica. Dessa
forma, drena sangue de varios érgdos: intestino, baco,
pancreas e vesicula biliar?.

As valvulas do sistema porta sdo insignificantes ou
ausentes; a diregdo do fluxo é determinada pelo gradiente
de pressao. Portanto, a obstrugdo da veia porta pode gerar
aumento do fluxo nas conexdes entre as tributarias porta e
as veias sistémicas, bem como a inversao do fluxo nos
seguintes sitios venosos:

- veia mesentérica inferior e veia cava inferior e suas
tributarias (retais superiores, média e inferior; iliacas
comum e interna);

- veias gastricas e veia cava superior e suas tributarias
(sistema azigos, plexo vertebral, veias es6fago-gastri-
cas);

- veias retroperitoneais e sistemas cava e azigos;

- veias paraumbilicais e subcutaneas.

Hipertensao porta

A veia porta é responsavel por cerca de 2/3 do fluxo
sangulineo do figado. Fornece um sangue rico em oxigénio,
nutrientes, fatores de crescimento, hormoénios, entre ou-
tros elementos. Apesar de o figado receber grandes volu-
mes sanguineos (cerca de 25% do débito cardiaco a cada
minuto), a veia porta é capaz de funcionar sob baixas
pressdes. A HP ocorre quando a pressdo da veia porta
alcanca valores acima de 10 mmHg>6. Através da ultra-
sonografia com Doppler, verifica-se um fluxo sanguineo de
padrdo continuo, com valores normais entre 15 e 30 cm/s”.
O aumento da pressdo no sistema porta é determinado pela
variacdo da pressao intravascular (estado hiperdinamico) e
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pela elevagdo da resisténcia imposta a esse fluxo. Portanto,
a variacdo da pressdo dentro dos vasos sangliineos é
diretamente proporcional ao fluxo no sistema porta e a
resisténcia ao fluxo (Lei de Ohm). Por sua vez, a resisténcia
ao fluxo é inversamente proporcional ao raio do vaso
elevado & quarta poténcia (Lei de Poiseuille)2:3:6, Em
conformidade com essas leis da fisica, conclui-se que
pequenas alteragdes nos vasos do sistema porta geram
grandes aumentos de pressao.

A HP pode ser classificada em extra-hepatica (ou
obstrugdo pré-hepatica), intra-hepatica ou pds-sinusoi-
dal (Tabela 1). Existe outra classificagao relacionada com
as causas da HP: cirrética e ndo-cirrética8. As conseqiién-
cias da HP estdo relacionadas as interagGes decorrentes
da formacdo das colaterais sistémicas, que ocasionam a
sua principal complicagdo: a HDA.

Tabela 1 - Causas da hipertensdo porta na crianga

1. Hipertensdo porta extra-hepatica
Obstrugdo venosa
Trombose de veia porta
Trombose de veia esplénica
Fistula artério-venosa
Esplenomegalia

2. Hipertensdo porta intra-hepatica
Doenga hepatocelular
Hepatite viral aguda ou crénica
Hepatite auto-imune
Doenga de Wilson
Deficiéncia de al-antitripsina
Glicogenose tipo IV
Toxinas
Doenga do trato biliar
Atresia de vias biliares
Fibrose cistica
Cisto de colédoco
Colangite esclerosante
Sindromes de colestase intra-hepatica
Fibrose hepatica congénita
Esquistossomose
Hipertensdo porta idiopatica
3. Hipertensdo porta pds-sinusoidal
Sindrome de Budd-Chiari
Insuficiéncia cardiaca congestiva
Doenga veno-oclusiva

Adaptado de Shneider®.

Obstrucao extra-hepatica - trombose da veia
porta

A obstrugdo da veia porta pode ocorrer em qualquer sitio
do seu trajeto no sistema porta. Os mecanismos mais
envolvidos na obstrugdo sdo a trombose da veia porta,
invasdo de tumor extrinseco (o carcinoma hepatocelular) e
compressdo por tumor maligno extra-hepatico (principal-
mente o adenocarcinoma de pancreas). Nos pacientes
adultos, a TVPo é, em geral, secundaria a alguma doenga
sistémica, como as neoplasias, que correspondem a cerca
de 40% dos casos de HP®. Em criangas, a obstrucdo porta
resulta da trombose e, com freqiiéncia, evolui para a HP de
graus variados.
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A trombose pode acometer somente a veia porta e seus
ramos, ou estender para a veia mesentérica superior ou
veia esplénica. Dependendo do tamanho do trombo, pode
haver diferentes manifestagées clinicas. Orllof et al. deter-
minaram o local da obstrugdo do fluxo sangiineo em 200
criangas e adultos jovens. Esses autores observaram que,
em 67% dos pacientes, a obstrucdo era exclusiva da veia
porta, enquanto 28% tinham comprometimento das veias
porta e esplénica; em 5%, a trombose acometia as veias
porta e mesentérica superiori0,

Fisiopatologia e etiologia da trombose de veia
porta

A interrupgao ao fluxo sangliineo no sistema porta gera
pequenas repercussdes clinicas em fungdo dos mecanismos
compensatoérios: a vasodilatagdo reflexa imediata da arté-
ria hepatica e aformagdo dos vasos colaterais que envolvem
e ultrapassam a porgao trombosada. Como, via de regra, a
formacado inicial do trombo é assintomatica, pode-se encon-
trar como Unico sinal dessa condigdo a neoformacgao vascu-
lar, que a ultra-sonografia com Doppler denomina “caver-
noma” ou “transformacdo cavernomatosa”, devido ao volu-
me de sangue contido nesse local®1!, Esses plexos com
fluxo hepatopetal sdo insuficientes para aliviar a pressdo do
sistema, o que acarreta, entdo, a formacdo dos fluxos
hepatofugos. Esses shunts naturais (espontdneos) podem
tornar-se proeminentes, ter expressdo clinica exuberante e
chegam a necessitar de correcgdo cirurgica.

Ainda ndo é conhecida a fisiopatologia da formacdo do
trombo no sistema porta. Admite-se que decorra da combi-
nacdo de fatores pré-tromboticos e fatores locais. Os
fatores locais estdo presentes em 25% dos casos acima da
terceira década de vidal2. As causas de TVPo podem ser
agrupadas em quatro grupos distintos: lesdo direta na veia
porta e conseqiiente formagao de trombo e obstrugdo, tal
como acontece na onfalite ou no cateterismo umbilical;
malformacdo congénita do sistema vascular com acometi-
mento do sistema porta associada com outras alteragdes
cardiovasculares; fatores indiretos que favorecem a forma-
cdo de trombos no sistema porta; TVPo idiopatica, em que
ndo se identifica uma causa®11-13, As diversas causas
encontram-se relacionadas na Tabela 2.

Sarin & Agarwalll compararam sete estudos sobre a
etiologia da obstrugdo de veia porta em criangas e recém-
nascidos (Tabela 3). Na maioria dos casos, nao se identifi-
cou uma causa definida e, quando foi determinada, resu-
mia-se, na grande maioria, a lesdo direta no sistema
vascular umbilical (onfalite e cateterismo venoso da veia
umbilical), ou de sepse com foco intra-abdominal ou umbi-
lical. No entanto, parece haver uma inter-relagdo entre as
diversas causas, o que sugere a coexisténcia de um estado
pré-trombéticoll.

Em relagdo ao cateterismo umbilical, sdao fatores
predisponentes: introdugdo tardia e tempo de permanén-
cia do cateter (mais que 3 dias), posicao inadequada
(subdiafragmatica ou periférica), trauma na introdugdo
do cateter e tipo de solugdes infundidas8.
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Tabela 2 - Causas de obstrugdo da veia porta

Lesao direta
Onfalite
Cateter umbilical
Peritonite neonatal
Trauma abdominal
Trauma cirdrgico
Cistos e tumores no porta hepatis

Anomalias da veia porta
Estenose/atresia/agenesia

Fatores indiretos
Sepse neonatal
Desidratagao
Mdltiplas exsanguinitransfusGes
Estados de hipercoagulabilidade

Idiopatica

Nos adultos, a principal causa da trombose é a trombo-
filia secundaria a neoplasias malignas. Janssen et al.l4
avaliaram 172 pacientes, com idades entre 14 a91 anos, em
estudo coorte. Verificaram que 84% tinham, pelo menos,
um fator de risco para OEHVP, como, por exemplo, doengas
hepatobiliares malignas, doengas inflamatérias abdomi-
nais, intervencgdes cirlrgicas intra-abdominais, estados de
hipercoagulabilidade e sindrome mieloproliferativa.

Outra categoria distinta é a TVPo associada a cirrose.
Nesse caso, a TVPo parece estar relacionada ao baixo fluxo
do leito venoso secundario ao aumento da resisténcia intra-
hepatica, presenca de linfangite porta e fibrose. Cerca de
10% de criangas com atresia de vias biliares apresentam
também TVPo®. A prevaléncia de TVPo em adultos com
cirrose varia de 0,6 a 17%15/16,

Manifestacoes clinicas

As manifestagdes iniciais do paciente com TVPo costu-
mam ser HDA ou presenca de esplenomegalia em exame
clinico de rotina em paciente até entdo assintomatico.

A apresentagdo inicial de hematémese costuma ser
dramaética em uma crianga previamente considerada higida,
com passado morbido geralmente sem intercorréncias rele-
vantes. Melena também pode ser notada, mas € menos
freqliente que hematémese. A crianga pode tornar-se letar-
gica e com sinais de hipotensdo ortostatica. O exame clinico
evidenciando esplenomegalia em uma crianga com HDA
aponta a presenca de varizes esofagianas como sitio mais
provavel de sangramento.

Menos freqlientemente, o diagndstico pode ser realiza-
do a partir de uma investigagdo de uma crianga com dor
abdominal ou com complicagdes relacionadas ao hiperes-
plenismo. Os sinais e sintomas relacionados a TVPo sdo
bastante variaveis, como mostra a Tabela 4.

Ao exame fisico, pode-se notar esplenomegalia; hepa-
tomegalia ndo é comum nas criangas com TVPo sem hepa-
topatia subjacente, assim como os estigmas de doencga
hepatica cronica. Palidez cutanea pode estar presente.
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Tabela 3 - Etiologia da obstrugdo de veia porta extra-hepatica em criangas

Etiologia Shaldon & Maddrey Webb Househam Boles Cardinet Stringer
Sherlock, et al., et al., et al., etal., et al., et al.,
1962 1968 1983* 1986 1992 1994
n 16 37 32 43 61 31
Sepse de foco umbilical 56% 14% 0 19% 11% 45%
Sepse de foco intra-abdominal 6% 0 22% 7% 31% 6%
Cateterismo umbilical 6% 0 6% 2% 8% 0
Disturbios trombofilicos 0 0 0 0 0 0
Pancreatite 0 5% 0 0 0 0
Trauma 0 3% 0 0 0 3%
Idiopéatica 31% 78% 53% 72% 50% 45%

*

19% dos pacientes com causas diversas.
Adaptado de Sarin & Agarwal'l.

Os episodios de HDA costumam ser recorrentes en-
guanto ndo ha obliteragdo completa das varizes ou caso
ndo seja instituida profilaxia secundaria. Sdo geralmente
precipitados por infecgGes de vias aéreas superiores ou
uso de acido acetilsalicilico (AAS). A taxa de mortalidade
secundaria a HDA em pacientes com TVPo isolada nédo é
tdo elevada quando comparada a dos pacientes cirrdticos,
0s quais exibem mais complicagdes como piora da fungdo
hepatica, ascite refrataria e encefalopatia.

Tabela 4 - ManifestagGes clinicas da trombose de veia porta

Retardo do crescimento
Biliopatia portal
Alteragdes da coagulagdo
Hiperesplenismo

Alteragdo imunoldgica
Varizes es6fago-gastricas e retais
Hemorragia digestiva

Dor abdominal recorrente
Ascite

Anemia

Sindrome hepatopulmonar

Diversas anomalias congénitas associadas a TVPo foram
descritas, como malformacdes no coracdo, nos grandes
vasos, no trato biliar e sistema renall.

Ascite pode aparecer transitoriamente apds os episo-
dios de HDA. No entanto, pacientes com HP de longa
duragdo secundaria a TVPo podem exibir ascite sem
fatores desencadeantes. Esse mesmo grupo de pacientes
pode apresentar niveis baixos de albumina, tempo de
protrombina alargado e aumento dos niveis de amino-
transferases. Essa disfungdo hepatica pode ser atribuida
areducdo prolongada do fluxo porta e/ou desenvolvimen-
to de biliopatia portal, o que indicaria que a doenga pode
ter um carater progressivol”.

A sindrome hepatopulmonar é rara na TVPo sem cirrose,
assim como a encefalopatia, mas pode ocorrerl8, Gupta et
al. avaliaram 54 adultos com diagndstico de cirrose e 50 com
OEHVP; apenas dois pacientes com obstrugdo pré-hepatica
evoluiram com sindrome hepatopulmonar sem quaisquer
fatores desencadeantes identificaveis!9.

Os exames laboratoriais mostram aminotransferases,
dosagem de albumina e coagulograma normais, exceto nos
pacientes com cirrose associada. Esses exames também
podem estar alterados nos pacientes com TVPo de longa
evolugdo, mesmo sem cirrosel”. A albumina pode estar
diminuida e associada a ascite, por curto periodo, apds os
episddios de HDA. E freqliente o encontro de plaquetopenia
e leucopenia.

Retardo do crescimento

Regra geral, as criangcas com diagnoéstico de TVPo de
longa duragdo tém mais predisposicdo a ter déficit de
crescimento. Ainda ndo estd bem definido o fator deter-
minante dessa manifestagdo. Existe a hipotese de que a
anemia cronica (secundaria as perdas por sangramentos
e/ou hiperesplenismo), a congestdao venosa intestinal
com ma-absorgdo secundaria e a distensdo abdominal
possam colaborar para a reducdo da taxa de crescimento.
Outra teoria admite que a reducgdo do suprimento sangl-
ineo hepatico pela formacdo das colaterais sistémicas nos
pacientes com TVPo levaria a privagcdo dos hormonios
hepatotréficos com interferéncia no crescimento global
da criangall,20,21

Mehrota et al.22 avaliaram 33 criancas com diagndstico
de TVPo; 55% delas estavam abaixo do percentil 5 de peso
e estatura para a idade. Através das dosagens séricas
elevadas do horménio de crescimento e das somatostatinas
(IGF-I), concluiram que havia uma resisténcia a agdo do
hormonio de crescimento. Por outro lado, Bellomo-Brandao
et al. estudaram 24 criangas com OEHVP e ndo encontraram
nenhuma com atraso de crescimento. Sugerem que 0s
cuidados pediatricos associados a escleroterapia endoscé-
pica favoreceriam a curva de crescimento, uma vez que
reduziam as conseqiiéncias da HP23,
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Biliopatia portal

A historia natural da TVPo compreende a formagdo de
numerosas colaterais no porta hepatis e ao redor dos ductos
biliares, que podem comprimir os canais biliares. Com a
progressao da doenga, pode haver estenose e formacao de
cdlculos no ducto biliar comum e suas ramificagdes, assim
como nos ductos biliares intra-hepaticos, causando cirrose
biliar secundaria. A biliopatia portal manifesta-se na idade
adulta. A ictericia e a dor sdo raras, exceto na vigéncia de
colangite. E silenciosa e progressiva, sendo detectada sob
aforma da complicacdo mais fregiiente: a cirrose biliarl7.24,
A elevagao da fosfatase alcalina em duas a cinco vezes o
maior valor de referéncia auxilia no diagndstico dessa
complicagdo biliar da trombose da veia porta. A colangio-
pancreatografia endoscdpica retrograda (CPER) diagnosti-
ca a biliopatia portal em 80 a 100% dos pacientes acome-
tidos, através do encontro de alteragdes dos ductos biliares
intra e/ou extra-hepaticos (dilatagdes ou estreitamentos
localizados) e da vesicula biliar (irregularidades na parede,
angulagbes e formagdo de litiase)!l. Dessa forma, de
acordo com a extensdo da lesdo encontrada na CPER,
podemos classificar a biliopatia portal em trés tipos, sendo
que o tipo I é o grau mais leve da doenga, como mostra a
Tabela 5.

Tabela 5 - Classificagdo das alteragdes encontradas na colangi-
opancreatografia endoscopica retrograda secundari-
as a biliopatia portal

Tipos Sitios de comprometimento biliar
I DBEH

II DBIH

Illa DBEH e DBIH unilateral

ITIb DBEH e DBIH bilateral

DBEH = ducto biliar extra-hepatico; DBIH = ducto biliar intra-hepatico.
Adaptado de Sarin & Agarwal'l.

Alteragoes da coagulacao

A deficiéncia da proteina C (fator inibidor da coagulagao
enddgeno) é comum entre as criancas e adolescentes com
TVPo, mas ndo parece ser de origem genética e nem ser a
principal causa da trombose. Segundo um estudo realizado
pela Universidade Federal do Rio Grande do Sul, a deficién-
cia dessa proteina anticoagulante seria secundaria ao con-
sumo decorrente das derivagGes porto-sistémicas da HP e
em razdo da redugdo provavel da sintese hepatica dos
fatores anticoagulantes como conseqliéncia da redugdo do
fluxo sangliineo hepatico na TVPo?25.

Hiperesplenismo

A esplenomegalia é a segunda principal manifestagdo
clinica inicial da TVPo. O hiperesplenismo moderado pode
ser evidenciado pela leucopenia e trombocitopenia em cerca
de 40 a 80% dos pacientes. Apesar da redugdo do nimero
das plaquetas, elas sdo funcionalmente normais!1,18,
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Imunolégico

Os pacientes podem apresentar a imunidade humoral
normal. Porém, alguns apresentardo alteragdes da imuni-
dade celular devido ao sequestro das células T pelo bago.
Entretanto, as manifestagGes relacionadas com alteragGes
imunes sdo raras nas criangasil.

Varizes es6fago-gastricas e retais

A principal forma de apresentagdo clinica de TVPo, ao
diagnostico, é o sangramento das varizes es6fago-gastri-
cas. Cerca de 90 a 95% desses pacientes apresentam
varizes de es6fago e 35 a 40%, varizes gastricas. A
freqliéncia da gastropatia hipertensiva, menor nos pacien-
tes com TVPo quando comparados aos cirroticos, parece
estar relacionada a gravidade da hepatopatiall.26, A taxa
de mortalidade pela hemorragia digestiva secundaria ao
rompimento das varizes é de cerca de 2 a 5% nos pacientes
com TVPo14.18,

As varizes anorretais sdao encontradas em 80 a 90% dos
pacientes com obstrugdo da veia porta. Sdo, com freqUén-
cia, do grau III (maiores que 6 mm e protrusas na luz
intestinal). Raramente sangram, porém, quando o fazem,
provocam quadros graves. Em todas as criangas com
hemorrdidas, deve-se investigar a possibilidade do diag-
ndstico de HPL. A colopatia secundaria & HP acomete cerca
de 54% dos pacientes?”.

Geralmente, os pacientes com TVPo apresentam san-
gramento das varizes nos primeiros anos de vida. O risco de
hemorragia digestiva parece ndo diminuir com o avangar da
idade. Os adolescentes com TVPo que ndo receberam
tratamento adequado apresentam risco de sangramento
elevado na segunda década de vidaZ28.

Ascite

A ascite pode estar presente na obstrugdo de veia porta
extra-hepatica mesmo sem relagdo com a hemorragia
digestiva ou outros fatores precipitantes. Manifesta-se nos
pacientes com longa evolugdo da doengal?.

Diagnéstico

Deve-se suspeitar de TVPo em toda crianga com esple-
nomegalia, sem hepatomegalia e hematémese, com testes
de fungdo hepatica normais. A bidpsia hepatica é normal nas
criangas sem cirrose associadal’.

Em relagdo aos exames diagnosticos, o mais realizado
em pediatria é a ultra-sonografia de abdome com Doppler,
que apresenta alta sensibilidade (s = 94-100%) e especifi-
cidade (e = 90-96%), a despeito de ser um método
diagndstico operador-dependente!l18 A cronicidade da
TVPo é definida pelo Doppler através da visibilizagdo de
neoformacgdo vascular em torno do trombo, o cavernoma.
Existem outros exames de risco para criangas que ndo séo
recomendados de rotina: esplenoportografia e portografia
arterial, ressonancia nuclear magnética (angiografia), to-
mografia computadorizada (portograma).

Todos os pacientes devem ser submetidos a endoscopia
digestiva para avaliagdo da presenga de varizes es6fago-
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gastricas, para que se programe melhor a abordagem
terapéutica.

A avaliagdo laboratorial mostra a fungdo hepatica nor-
mal na grande maioria dos pacientes, exceto naqueles que
evoluem para uma redugdo prolongada do fluxo portal ou
desenvolvem biliopatia portal. A avaliagdo da associagao de
cirrose depende de alteracdes histoldgicas do fragmento
hepatico biopsiado. Em adultos, deve-se excluir doengas
associadas, como doenga mieloproliferativa, tumores ma-
lignos, disturbios de coagulacdo, entre outros!”. Existe alto
valor preditivo diagnostico de TVPo nos casos de HDA com
auséncia de ictericia2®.

Diagnostico diferencial

Deve-se realizar diagndstico diferencial com outras
causas de esplenomegalia e pancitopenias, como as doen-
cas onco-hematoldgicas e infectoparasitarias.

A diferenciagdo entre as diversas causas de HP é de
extrema importancia, principalmente entre a cirrose e
TVPo, principalmente para realizar abordagem terapéuti-
ca adequada. Geralmente, os pacientes com TVPo sdo
mais jovens, apresentam funcdo hepatica normal, tém
maior tolerancia aos episddios de sangramento por vari-
zes, ndo evoluem com coma hepatico e seus niveis de
hemoglobina sdo mais reduzidos quando comparados
com os cirréticos!1:17,29,

Tratamento
Tratamento da trombose aguda

Em recém-nascidos submetidos a manipulagdo da veia
umbilical ou criangas com algum trauma ou lesdo intra-
abdominal que favorega a trombose de veia porta, deve-se,
em principio, definir o grau de acometimento do vaso para,
entdo, determinar a melhor abordagem terapéutica.

Se a crianga evoluir sem sintomas de isquemia intesti-
nal, deve-se tomar as seguintes providéncias:

- avaliar a remogdao do acesso venoso umbilical nos
recém-nascidos;

- iniciar terapia trombolitica com uroquinase (se trombo
pequeno e localizado) ou heparina (se lesdo sistémica).
A terapia trombolitica previne a isquemia intestinal, a
curto prazo, e HP extra-hepatica, a longo prazol7.18,
Essa terapia trombolitica deve durar, no minimo, 6
meses.

Caso contrario, se o paciente evoluir sintomatico, com
isquemia intestinal, deve-se instituir tratamento cirdrgico
imediato através de remogdo transjugular do trombo ou por
laparotomia com trombectomiall.

Hemorragia digestiva e varizes es6fago-gastricas

A abordagem da HDA pode ser agrupada em: 1) profi-
laxia primaria (paciente com risco alto de HDA, mas que
nunca sangrou); 2) manejo do sangramento agudo e; 3)
profilaxia secundaria (para erradicar varizes, em pacientes
com histéria de HDA).
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O tratamento medicamentoso ou endoscdpico em criangas
com varizes de es6fago antes do primeiro episddio de sangra-
mento é controverso e ainda sem consenso na literatura®. Nos
adultos com cirrose e varizes de grosso calibre, os betabloque-
adores diminuem o risco de sangramento e parecem diminuir
a mortalidade associada a HDA30-32, Nessa faixa etaria, é um
tratamento ja estabelecido. A ligadura elastica de varizes
esofagicas (LEVE) tem-se mostrado eficaz como profilaxia
primaria em adultos, enquanto a escleroterapia tem sido
abandonada em fungdo da maior incidéncia de complica-
¢bes33:34, A tendéncia atual é a incorporacdo da profilaxia
primaria na faixa etaria pediatrica, embora ainda haja poucos
estudos em criangas26:35,

Devido aos riscos inerentes a qualquer hemorragia de
grandes volumes, o paciente com quadro de sangramento
digestivo alto deve ser encaminhado ao hospital de referén-
cia imediatamente para abordagem mais adequada. No
primeiro momento, o paciente recebe o tratamento de
ressuscitacdo cardiorrespiratoria e, em uma segunda eta-
pa, as varizes sangrantes recebem tratamento.

As criancas com essa condicdo sdo admitidas em servigo
de urgéncia e necessitam de transfusdao de hemoderivados
(se hemoglobina < 9 mg/dl), infusdo continua de octreotida
(dose de 1 a 2 ug/kg/h) e tratamento endoscépico através
de ligadura elastica ou escleroterapia. Se, apesar dessas
medidas, o sangramento persistir, pode-se recorrer ao
baldo de Sengstaken-Blackmore ou um segundo tratamen-
to endoscopico de urgéncia antes da opgdo pela intervengdo
cirtrgica3®.

A prevengdo da recorréncia de HDA secundaria ao
sangramento de varizes esofagicas é fundamental no segui-
mento dos pacientes com HP. O tratamento engloba medi-
das medicamentosas, como o propranolol (1-6 mg/kg/dia,
via oral, em duas a trés tomadas), endoscopia (esclerote-
rapia ou ligadura eldstica) e shunts porto-sistémicos!8.

Os betabloqueadores sdo os Unicos agentes farmacolé-
gicos com eficacia comprovada na diminuicdo do risco de
sangramento recorrente em adultos. Sdo escassos os estu-
dos em criangas37:38, A dose deve ser aumentada gradati-
vamente, até que se atinja uma redugdo de 25% da
frequiéncia cardiaca inicial em repouso. Nas criangas, geral-
mente inicia-se com a dose de 1 mg/kg/dia38. Os efeitos
adversos e a necessidade de uso prolongado e ininterrupto
podem limitar sua utilizagdo.

O manejo de criangas com complicagdes hemorragicas
de HP mudou dramaticamente nas ultimas 2 décadas, com
o desenvolvimento de técnicas endoscdpicas. A esclerote-
rapia endoscépica tornou-se, entdo, a terapia inicial de
escolha para criangas com varizes sangrantes. Recente-
mente, tem havido maior experiéncia com a LEVE, que tem
suplantado a escleroterapia devido a menor incidéncia de
complicagdes.

Existem apenas estudos descritivos ndao-controlados em
criangas, os quais comparam a efetividade dos tratamentos
endoscopicos das varizes (ligadura e escleroterapia). Ce-
linska-Cedro et al. estudaram 37 criangas com quadro de HP
(15 com TVPo) e concluiram que a ligadura elastica endos-
copica é um procedimento seguro e bastante efetivo para
profilaxia primaria, independente da causa da HP39,
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Zargar et al.36 avaliaram a taxa de ressangramento, em
estudo randomizado, de 49 criangas com obstrugdo porta
extra-hepatica. Concluiram que a taxa foi superior no grupo
submetido ao tratamento endoscdpico por escleroterapia
em relagdo ao que recebeu a ligadura elastica (25 e 4%,
respectivamente, com p = 0,049). Apds a erradicagdo das
varizes, 17,4% das criangas apresentaram ressangramento
da variz esofagiana que foi ligada e daquelas esclerosadas,
10% ressangraram (p = 0,67). A LEVE parece erradicar as
varizes esoféagicas em intervalo de tempo mais curto, com
menor nimero de sessdes, menor taxa de ressangramento
e menor incidéncia de complicacdes36:40,

Ha& recomendagdo para revisdes endoscopicas anuais
durantes os quatro primeiros anos apds a erradicagdo das
varizes, devido aos riscos de recorréncia de sangramento
nesse periodo®l,

Os pacientes devem ser orientados a evitar o uso de
AAS.

Tratamento cirurgico

E consenso que o manejo dos pacientes com HP extra-
hepatica deve ser conservador, evitando-se ao maximo a
conduta cirtrgica. No entanto, deve-se levar em conta a
possibilidade de mortalidade (embora baixa), alto risco de
hepatite pds-transfusional e a ansiedade da crianca e dos
pais na possibilidade de novos episddios de HDA e o custo
de varias hospitalizacdes. A escleroterapia e a LEVE, embo-
ra eficazes na profilaxia de HDA, ndo eliminam a HP e
apresentam também suas complicagOes. Além disso, mul-
tiplos procedimentos sdo geralmente necessarios para a
obliteragdo das varizes, com risco de ressangramento até
completa eliminagdo das mesmas. Em contraste, os shunts
porto-sistémicos descomprimem diretamente o sistema
venoso portal, reduzindo o risco de sangramentos, assim
como de outras complicagdes, como hiperesplenismo e o
retardo no crescimento. Em alguns servigos de referéncia
internacionais, os shunts porto-sistémicos sao mais ampla-
mente indicados, com bons resultados, baixas taxas de
complicagOes e permanéncia hospitalar. Preferéncia tem-se
dado a derivagdo esplenorrenal distal e ao Rex20/42-44,

Os shunts tém por objetivo desviar o sangue da circula-
gdo porta para a sistémica. Como ha diminuigdo da pressao
no sistema porta, pode ter como conseqliéncia a redugdo do
fluxo hepatico e o desencadeamento da encefalopatia hepa-
tica, de forma menos freqiente do que em pacientes
cirréticos20:42:44, S50 opgdes cirlrgicas:

- shunts porto-sistémicos: esplenorrenal distal, meso-
cava com interposicdo jugular, esplenorrenal proximal
com esplenectomia, meso-renal inferior, porto-cava e
Rex;

- TIPS: shunt porto-sistémico intra-hepatico transjugu-
lar;

- esplenectomia;

- descompressdo gastroesplénica.

As principais indicagGes do tratamento cirlrgico sdo: 1)
sangramento que ndo responde ao tratamento endoscopi-
co; 2) esplenomegalia volumosa, com hiperesplenismo
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sintomatico; 3) retardo de crescimento; 4) biliopatia portal
sintomatica. O shunt esplenorrenal distal ainda é a terapia
de escolha nos casos em que o tratamento endoscopico ndo
proporcionou bons resultados4>. Uma alternativa é a técni-
ca de Rex, uma modalidade de shunt porto-sistémico com
bypass mesentérico-porta a esquerda, que restaura o fluxo
hepatopetal, levando substancias hepatotroficas e outros
nutrientes para o figado*3.

Orloff et al. realizaram um estudo retrospectivo de 35
anos em 162 pacientes com diagnostico de TVPo (74% com
idade entre 1 e 16 anos) submetidos ao tratamento cirdrgico
com shunts porto-sistémicos (esplenorrenal distal, esple-
norrenal proximal com esplenectomia ou meso-cava). Em
110 desses pacientes (68%), ndo se identificou a causa da
trombose. Cerca de 96% apresentou clinica de hematéme-
se, 94% de melena e 100% de anemia. Todos apresentaram
pelo menos dois episddios de HDA (pelo menos um dos
sangramentos precisou de hemotransfusdo) e foram refe-
renciados aos autores devido ao tratamento prolongado,
sem resposta terapéutica satisfatoria. A taxa de sobrevida
dos pacientes apds 10 anos de acompanhamento pos-
cirurgico foi de 96%; 98% deles relataram melhora signifi-
cativa da qualidade de vida. Somente 2% dos pacientes
evoluiram com complicagdes, como trombose do shunt e
ressangramento. Nao houve nenhum caso de encefalopatia
secundaria ao shunt porto-sistémico?2.

As criangas com esplenectomia programada deverdo
receber imunizagdo com vacina pneumocdcica prévia44.
Existem algumas complicacBes das cirurgias, sendo que as
principais sdo decorrentes do procedimento invasivo:

1) pos-operatério imediato: infecgdo de cateter central,
sepse, atelectasias, entre outras.

2) pés-operatério tardio: ressangramentos das varizes
devidos a estenose da anastomose ou trombose venosa
dos vasos, encefalopatia hepatica, obstrucdo intestinal.

Apesar do menor risco de encefalopatia das derivagdes
cirtrgicas nos pacientes com TVPo, estes apresentam maior
risco de estenose ou trombose da anastomose cirurgica.

Biliopatia portal

Dependendo da localizagdo do calculo biliar ou da este-
nose, a abordagem cirdrgica vai depender da manifestagao
clinica. Se houver quadro de colangite ou litiase biliar, opta-
se por colecistectomia, stenting biliar ou esfincterotomia
endoscopica. Caso o paciente esteja assintomatico, deve-se
programar o shunt porto-sistémico para evitar futuras
complicagbes decorrentes da progress&o da biliopatial?:24,

Déficit de crescimento

Existem poucos estudos que avaliam o crescimento e
desenvolvimento das criangas com OEHVP secundaria a
TVPo. As criangas submetidas ao tratamento ciruirgico
(shunts porto-sistémicos) apresentaram aumento da velo-
cidade de crescimento. Alguns autores sugerem que a
descompressdo cirdrgica seja uma opgdo em criangas sele-
cionadas para recuperar o canal de crescimento20:44,
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Conclusoes

A TVPo é uma das causas mais importantes de hemor-

ragia digestiva em criancgas. Esses episddios sdo caracteri-
zados por grande morbidade: internagdes hospitalares fre-
quientes, aumento de absenteismo escolar, impacto emoci-
onal sobre criancas e seus familiares, além do alto custo
hospitalar. Dessa forma, uma abordagem adequada desses
pacientes é necessaria para proporcionar melhor qualidade
de vida as criangas com trombose da veia porta e seus
familiares.
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