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TROMBOSE DO SISTEMA VENOSO PORTA
Apas o Parto numa Doente com Sindrome
de Anticor pos Antifosfolipidos

CarlosVERISSIMO, TeresaMATOS, LuisDUTSCHMAN, IsildaROCHA

RESUM O

Introducéo: A sindrome de anticorpos antifosfolipidos (SAAF) é uma trombofilia auto-
imune de etiologiamal definida e que condiciona tromboses vascul ares e complicagtes
gestacionais.

Caso clinico: Umamulher de 27 anos de idade com diagndstico de SAAF previamente
estabel ecido recorreu ao Servico de Urgéncia por dor no hipocdndrio direito cinco dias
apos parto eutdcico de termo. As andlises demonstraram elevagdo das transaminases e
trombocitopénia. A TC abdominal evidenciou alteragdes do parénguima hepético suges-
tivas de enfarte por isgquémiavenosa. O eco-doppler abdominal documentou trombose do
ramo esquerdo daveia portacom inversdo do fluxo e arterializag&o davascul arizagéo do
lobo esquerdo do figado. Foi instituida terapéuticacom heparina de bai xo peso molecular
(HBPM) e corticdides e observou-se progressivamel horiaclinica, analiticaeimagiol 6gica.
Discussdo: A trombose aguda da veia porta ou dos seus ramos € extremamente rara na
ausénciadefactoresderisco loco-regionaiseaprincipal complicacéo € anecroseintestinal.

POSTPARTUM PORTAL VENOUSSYSTEM THROMBOSIS
InaPatient with Antiphospholipid Syndrome

Introduction: Antiphospholipid Syndrome (APS) isanimmunethrombophyliaof unknown
etiology which leads to vascular thrombosis and gestational complications.
Clinical report: A 27-year old woman who had been diagnosed APS four years beforewas
admitted in the Emergency Room five days after a pain in the upper right abdominal
guadrant. Blood analysis revealed AST and ALT rise and thrombocytopenia. CT scan
was suggestive of liver infarction due to venous ischemia. Abdominal eco-doppler
diagnosed vena porta left branch thrombosis and compensatory arterial circulation.
Treatment included low molecular weight heparin and corticosteroids which led to
progressiveclinical, laboratory and imagiological recovery.
Discussion: Portal venous system thrombosisisextremely rarein the absence of local risk
factors and the most common and catastrophic complication isintestinal necrosis.
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INTRODUCAO

A sindrome de anticorpos antifosfolipidos (SAAF) é
umatrombofiliaautoimune, af ecta predominantemente as
mulheres e asuaorigem pode ser primériaou secundériaa
patologias como o |Upus eritematoso sistémico (LES) e
Hepatite C e consumo deférmacos como acloropromazina.
Encontram-se descritos multipl os anticorpos de etiologia
ainda ndo completamente esclarecida e cuja incidéncia
aumenta com aidade. Somente o anticoagulante |Upico e
os anticorpos anticardiolipinae anti-B2-glicoproteinal sdo
valorizados napraticaclinica

Osanticorpos antifosfolipidos (AAF) ocorrem em 15%
das mulheres com abortamento recorrente do primeiro tri-
mestre e em 21% das mulheres com abortamento do segun-
do trimestrel. Comparativamente, em apenas 2% das gré-
vidas de baixo risco sdo documentados AAFL,

As manifestagdes clinicas incluem trombose vascul ar
e complicagdes gestacionais. Os critérios diagnosticos en-
contram-se bem estabel ecidos? (Quadro 1). A presencade
mais do que um pardmetro laboratorial associa-se a mor-
bilidade mais elevada e maior nimero de desfechos obsté-
tricos adversos®#. A triplapositividade, aliada aos antece-
dentes pessoai s de trombose vascul ar, condicionaum ele-
vado risco de repeticéo de evento tromboembdlico (odds
ratio= 57,5) e perdagestacional (oddsratio = 34,4)%. Dos
trés anticorpos, 0 mais especifico para a SAAF e o que
mais serelacionacom astromboses vascul ares é o anticoa-

Quadro 1 — Critérios diagndsticos da SAAF

gulante lUpico®. N&o se justifica o rastreio de mulheres
assintométicas, umavez que os anticorpos anticardiolipina
e 0 anticoagul ante | ipi co encontram-se presentes, respec-
tivamente, em 1,0 a5,6% e 1,0 a3,6% dosindividuos sau-
déveis®8. Recomenda-se que as determinagdes |abora-
toriais sgjam efectuadas em doentes com tromboembolismo
ou complicagdes gestacionais atribuiveis a SAAF e ato-
dos os doentes com LES. Quando é documentado um va-
lor anormal, o painel analitico deve ser repetido decorri-
das 12 semanas®.

Paraalém das perdas gestacionai s existem outras com-
plicagcdes da SAAF associadas agravidez, designadamen-
te, pré-ecl@mpsia/eclampsia, oligodmnios, descolamento
daplacentanormalmenteinserida, restri¢éo do crescimen-
tointra-uterino, trombocitopéniaesindromedeHELLP. A
fisiopatol ogiado desfecho obstétrico desfavoravel assenta
nosfendmenostromboembdlicosel endotelia dolei-
to vascular Utero-placentario, vascul opatia decidual, me-
tabolismo anormal do acido araquidonico favorecendo a
sintese de tromboxano, activacdo plaquetaria, perturba-
¢do daimplantagcdo embrionariaeinterferéncianainvasio
trofobl 4sti ca da decidua materna.1:10 Na auséncia de per-
da gestacional prévia, as gravidas com anticorpos anti-
cardiolipina as 10 semanas tém um risco de morte fetal
intra-uterina, pré-eclampsia e restricdo do crescimento
intra-uterino 52, 22 e 18 vezes maior, respectivamentel.

As ferramentas terapéuticas durante a gravidez tém
sido objecto de diversos estudos, preconizando-se a utili-

Critérios clinicos (um dos seguintes)
1. Trombose vascular

a) um ou mais episddios de trombose arterial, venosa ou de pequenos vasos, em qualquer tecido ou 6rgdo, excluindo trombose venosa
superficial. A trombose tem de ser confirmada por critérios objectivos e validados (exame imagioldgico ou histopatolégico; neste Citimo
caso ndo deve ser observado processo inflametério parietal significativo).

2. Patologia obstétrica

a) uma ou mais mortes in Utero inexplicadas de fetos com 10 ou meis semanas de gestagdo, com morfologia normal, documentada

ecograficamente ou por exame histopatoldgico;

b) um ou mais partos pré-termo (< 34 semanas de gestagdo), de fetos morfologicamente normais, associados a eclampsia ou pré-

eclampsia grave ou insuficiéncia placentar;

¢) trés ou mais abortos espontaneos inexplicados consecutivos (< 10 semanas de gestacdo), excluidas causas anatémicas maternas,

hormonais e cromossomicas.

Critérios laboratoriais (um dos seguintes)

1. Anticoagulante lUpico: presente no plasma em duas ou mais ocasifes, com pelo menos 12 semanas de intervalo, detectado de
acordo com as normes da International Society on Thrombosis and Haemostasis (Scientific subcommittee on lupus

anticoagulant/phospholipid dependent antibodies).

2. Anticorpo anti-cardiolipina (IgG ou IgM): valores séricos ou plasméticos acima do percentil 99 ou > 40 unidades 40 GPL (1gG

phospholipids) ou > 40 unidades MPL (IgM phospholipids), em duas amostras com pelo menos 12 semanas de intervalo, detectados
segundo metodologia ELISA. [1 GPL = 1 pL/mL de imunorreactividade do articorpo anti-cardiolipina isotipo 1gG; 1 MLP = 1 pL/mL de
imunorreactividade do anticorpo anti-cardiolipina isotipo IgM].

3. Anticorpos anti-B 2-glicoproteina | (IgG ou IgM): valores séricos ou plasméticos acima do percentil 99, em duas amostras com pelo
menos 12 semanas de intervalo, detectados segundo metodologia ELISA.
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zacdo de &cido acetilsdlicilico (AAS) e heparina de baixo
peso molecular. Nasgrévidascom SAAF sem terapéuticaa
taxa de abortamento pode atingir 90%, contrastando com
umataxa de 71% de nados-vivos quando € administrada a
associagéo farmacol 6gica ou mesmo 42% quando se pres-
creve somente AAST. N2o existem diferencasentre os dois
esquemas de tratamento apos as 13 semanas de gestacao,
indicando que o principal beneficio daheparinaéobtido no
primeiro trimestrel. A continuagso da terapéutica apds as
34 semanas ndo influencia a ocorréncia de complicacdes
tardias da SAAFL. N&o obstante aterapéutica, 8% das gra-
vidas com SAAF apresenta enfartes placentérios (1% na
popul ag3o obstétricageral) e 24% tem um parto pré-termo?.

CASOCLINICO

Uma doente de 26 anos de idade foi referenciada a
consultade MedicinaMaterno-Fetal paraaconselhamento
pré-concepcional por SAAF diagnosticada trés anos an-
tes, no contexto de trombose venosa profunda do mem-
bro inferior esquerdo. O duplo painel analitico, com mais
de 12 semanas deinterval o, tinha evidenciado a presenca
de anticoagulante IUpico, anticor-
posanticardiolipina(lgG), anticor-
pos anti-B2-glicoproteinal (IgG) e
AAF (IgGelgM). A ecocardiogrefia
tinha diagnosticado prolapso da
valvulamitral (PVM). Encontrava
se hipocoagulada com varfarina
(INR avo de 2,0). Nao existiam
quaisquer antecedentes obstétri-
cos. O exame objectivo geral egine-
colégico era normal. A doente foi
esclarecida acerca dos riscos de
uma gravidez, aceitando-os. Des-
continuou-se avarfarina e prescre-
veu-se acido folico, nadroparina
2850 Ul anti-XaSC 12/12 hesuple-
mento decélcio.

Decorridos seis meses a doente
engravidou. Naconsultado primei-
ro trimestreintroduziu-seAAS 100
mg PO 24/24 h e substituiu-se a
nadroparina por enoxaparina 4000
Ul anti-Xa SC 12/12 h, dose que
manteve até ao final dagestagéo, a
qual decorreu sem intercorréncias
significativas e culminou num par-
to eutdcico as 38 semanas (nado-
vivo com 2845 g eindicedeApgar:

Fig. 1 — TC abdominal: hipodensidade e auséncia de impregnacéo do contraste
endovenoso nos ramos segmentares do lobo esquerdo da veia porta (segmentos Il e Ill),
traduzindo provaveis zonas de enfarte por isquémia venosa

9-9-10). Subsequentemente, foi medicadacom enoxaparina
4000 Ul anti-Xa SC 12/12 h e teve ata 48 horas apds o
parto com indicacdo para manter a terapéutica e
referenciada a consulta de Medicina I nterna.
Trésdiasapdsaaltaregressou ao Servigo de Urgéncia
por quadro clinico com 30 horas de evolucéo caracteriza-
do por dor muito intensano hipocondrio direito, tipo moi-
nha, com irradiagdo para o flanco e regi&o lombar homo-
laterais, acompanhada por nauseas e vémitos. Exame objec-
tivo: TA —129/85 mmHg; FC — 92 bpm; temperaturatim-
panica— 36,9°C; taquipneica; pa pagdo abdominal muito
dolorosano hipocondrio direito com reniténcia, defesae
reacc&o peritoneal. Andlises: hemoglobina—9,6 g/dL, leu-
cocitos—15 600/mm3, neutrdfilos—78%, plaquetas—58 000/
mm3, esfregaco do sangue periférico — hipocromia, sem
outras ateragdes morfolégicas, APTT — 30,1 segundos
[26,1-33,2], INR — 0,9, D-dimeros — 578 pg/L [<190],
fibrinogénio—943 mg/dL [170-410], AST —201 Ul/L [3-37],
ALT-200UI/L [30-65], LDH —281 UI/L [100-190], fosfa
tase alcalina— 84 UI/L [50-136], yGT — 55 UI/L [5-55],
bilirrubinatotal —0,21 mg/dL [0,30-1,00], bilirrubinadirec-
ta—0,07 mg/dL [<0,30], amilase—77 UI/L [25-115], creati-
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nina—0,6 mg/dL [0,6-1,0], ureia—11 mg/dL [10-50], CK —
28 UI/L [21-215], troponinal —0,05 ng/mL [< 0,10], &cido
arico—3,2mg/dL [2,6-6,0], haptoglobina— 270 mg/dL [30-
200], PCR—6,8 mg/dL [< 1,0], exame sumario daurina—
normal, gasimetria do sangue arterial —al cal ose respirato-
ria. A tomografiacomputorizadaabdominal (Figural) cons-
tatou hipodensidade e auséncia de impregnacdo do con-
traste endovenoso nos ramos segmentares do | obo esquer-
do daveiaporta(segmentos|| elll); ateracbes dadensi-

Fig. 2 — Eco-doppler abdominal: hepatomegalia; area
hiperecogénica no lobo esquerdo, correspondendo a provavel
zona de enfarte, trombose do ramo esquerdo da veia porta
com inversdo do fluxo sanguineo (VP: veia porta; R ESQ:
ramo esquerdo)

www.actamedicaportuguesa.com

dade do parénquimado lobo esquerdo, traduzidas por areas
periféricas hipodensas, de limites mal definidos, que ndo
impregnavam o contraste, amaior com cercade 3,5cmde
maior eixo e que sugeriam zonas de enfarte por isquémia
venosa; efinaldminadeliquido peri-hepética.

O eco-doppler abdominal (Figura 2) salientou: area
hiperecogénica no lobo esguerdo com 3,6 cm de maior
eixo, correspondendo aprovavel zonade enfarte; trombo-
se do ramo esquerdo da veia portacom inverséo do fluxo
sanguineo; exuberante arterializago do | obo esguerdo (pi-
cossistélicosde 26 cm/s[normal: < 16 cm/s]); veiaesplé-
nica, veias supra-hepéticas e veia cava inferior permea-
veis. A doentefoi transferida paraumaUnidade de Cuida
dosIntensivos Polivalente (UCIP) [score APACHE | V: 60
(taxade mortalidade prevista: 3,6%; duracéo previstado
internamento: 2,7 dias); score SAPSI: 6; score SAPSI|
expandido: 2,9 (taxade mortalidade prevista: 0,5%)]eini-
ciou terapéuticacom dexametasona 12 mg EV 12/12 h (2
tomas), enoxaparina 6000 Ul anti-XaSC 12/12 h (100 Ul
anti-Xa/Kg SC 12/12 h), analgesia com morfina e
metilprednisolonalgEV 24/24 h (trésdias). Observou-se
progressivamelhoriaclinicaelaboratorial, pelo que ado-
ente foi transferida para um servigo de Medicina Interna
apos trés dias, registando-se normalizagdo dafungéo he-
patica e da contagem de plaquetas. Nove dias ap0s a ad-
missdo hospitalar o eco-doppler abdominal documentou
paténcia de ambos 0s ramos da veia porta e auséncia de
sinais de hipertensdo portal (HTP). A puérpera teve ata
nesse dia, medicada com prednisolona 20 mg PO 24/24
horas, varfarina 5 mg PO 24/24 horas e suplemento de
ferro. Trés meses ap0Os a ata apenas mantinhaterapéutica
com varfarina e encontrava-se assintoméatica.

DISCUSSAO

A trombose venosa profunda é amanifestagao clinica
inaugural em 32% dos casos de SAAF e, em 10% dos
doentes com trombose venosa profunda, é possivel detec-
tar AAFL. A pesquisa do painel AAF, efectuada nanossa
institui¢c&o, corresponde aum conjunto composto por anti-
corpos anticardiolipina, antifosfatidilserina, antifosfati-
dilinositol e anti-acido fosfatidico. Ainda que n&o contri-
bua para o diagnostico de SAAF, adocumentacdo de ou-
tros auto-anticorpos lesivos para as molécul as fosfolipi-
dicas robustece a confianca nesse diagndéstico e assevera
agravidade. A dose de enoxaparina administrada durante
agravidez rondou 133 Ul anti-Xa/Kg/dia. Os indices de
gravidadeAPACHE IV e SAPSII apontaram reduzidapro-
babilidade de ébito e o tempo previsto de internamento
coincidiucomoreal.
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A trombose da veia porta ou de um dos seus ramos é
uma causa rara de HTP, condicionando elevada morbili-
dade. Osfactoresderisco sdo acirrose hepética, o carcino-
ma hepatocelular, processos inflamatorios intra-abdomi-
nais, cirurgia abdominal e os estados pré-trombdticos,
incluindo a SAAFY2, As manifestagdes clinicas variam en-
tre 0 doente assintomético e o quadro de coagulagdo intra-
vascular disseminada. O eco-doppler venoso constitui o
principal meio de diagnosticol?. As suas limitagdes sdo
dependentes do operador, da presenca de massas hepéti-
cas, variagdes anatdémicas, aerocolia, obesidade e pneumo-
bilia. A doente esté abrangida pelo segundo grau daclas-
sificag&o datrombose do sistema porta segundo Nonami:
trombose de um dosramosdaveiaporta; e pelaclasseum
de Jamieson: trombose parcial ou completalimitadaaum
segmento venoso distal a confluéncia espleno-mesenté-
rical2. A principal complicag8o datrombose agudadaveia
porta € a necrose intestinal. Por forma a obviar a hipo-
perfusdo hepaticaocorre dilatacéo compensatriados va-
sos arteriais e, consequentemente, circulacéo hiperding
mica, importante dado semiol 6gico no diagndstico datrom-
bose da veia portal2. O tratamento envolve a correcgdo
dos factores subjacentes a trombose, anticoagulantes e
fibrinoliticos. O progndstico € bom naausénciade neo-
plasia, cirrose hepética e trombose da veia mensentérica:
sobrevidade 95%, 89% e 81% 1, 5 e 10 anos apds 0 episo-
dio, respectivamentel?.

O quadro clinico manifestado imp&e a exploragéo de
diagnosticosdiferenciais. Excluiu-seapré-eclampsiapela
ausénciade HTA edeproteintria. A sindromede HELL P
pos-parto numa doente normotensa é extremamente rara
(2:22000); néo se documentou hemalise; e osexamesima-
gioldgicos excluiram as duas temidas complicacfes: o he-
matoma subcapsular e a rotura hepética. A hepatite viral
agudafoi excluida: serologias negativas para 0s virusA,
B e C; n&o havia elevacdo exuberante das transaminases;
nem existia hiperbilirrubinémia. O figado gordo agudo da
gravidez ocorretipicamente no terceiro trimestre dagesta-
¢&o; ndo existiaictericianem alteragdo do estado de cons-
ciéncia; ndo se constatou hiperbilirrubinémia, elevacdo
dafosfatase al calina, hipoglicémia, proteinria, hipofibri-
nogenémianem prolongamento do tempo de protrombina.
Quanto a colestase gravidica, tipicado terceiro trimestre,
sublinha-se aausénciade prurido, ictericia, hiperbilirrubi-
némia, elevagdo da fosfatase alcalina (néo foram pesqui-
sados os acidos hiliares séricos). A sindrome hemolitica-
urémicacursa, habitualmente, com HTA, insuficiénciare-
nal aguda, anemiamicroangiopéticae alteracdes neurol 6-
gicas;, geralmente as transaminases apresentam-se nor-
mais, ocorre hiperbilirrubinémiaindirecta, hiperuricémia,

aumento da creatinina, proteindria e plaguetas <20 000/
mm3. A purpura trombéti ca trombocitopénica é mais fre-
guente nos primeiro e segundo trimestres; envolve altera-
¢0es neuroldgicas, disfungdo renal, anemia microangio-
patica, valores normais de transaminases, elevacdo da
creatinina, hiperbilirrubinémiando conjugada, proteindria,
e plaguetas <20 000/mms3. A colecistite aguda é excluida
pela auséncia de espessamento parietal davesiculabiliar
edeimagens compativeiscom litiase.

A conjuncéo de esfor¢os multidisciplinares, a pronta
identificac&o da etiologia do quadro apresentado, ainsti-
tuicao precoce de terapéutica, a monitorizacdo detalhada
eaprogramacdo de um acompanhamento apds aaltacon-
tribuiram paraum desfecho favoravel.

Conflito de interesses:
Os autores declaram ndo ter nenhum conflito de interesses relati-
vamente ao presente artigo.

Fontes de financiamento:
N&o existiram fontes externas de financiamento para a realizagéo
deste artigo.

BIBLIOGRAFIA

1. VASHISHT A, REGAN L: Antiphospholipid syndrome in preg-
nancy — an update. J R Coll Physicians Edinb 2005;35:337-9

2. MIYAKIS S, LOCKSHIN MD, ATSUMI T et a: International
consensus statement on an update of the classification criteria for
definite antiphospholipid syndrome (APS). J Thromb Haemost
2006;4(2):295-306

3. PENGO V, BIASIOLO A, PEGORARO C, CUCCHINI U,
NOVENTA F, ILICETO S: Antibody profiles for the diagnosis
of antiphospholipid syndrome. Thromb Haemost 2005;
93(6):1147-52

4. RUFFATTI A, TONELLO M, DEL ROSS T et a: Antibody
profile and clinical course in primary antiphospholipid syndrome
with pregnancy morbidity. Thromb Haemost 2006;96(3):337-341
5. WAHL DG, GUILLEMIN F, DE-MAISTRE E, PERRET GC,
LECOMPTE T, THIBAUT G: Meta-analysis of the risk of venous
thrombosis in individuals with antiphospholipid antibodies with-
out underlying autoimmune disease or previous thrombosis. Lupus
1998;7(1):15-22

6. DE GROOT PG, LUTTERS B, DERKSEN RH, LISMAN T,
MEIJERS JC, ROSENDAAL FR: Lupus anticoagulants and the risk
of afirst episode of deep venous thrombosis. J Thromb Haemost
2005;3(9):1993-7

7. PETRI M: Classification and epidemiology of the anti-
phospholipid syndrome. In: Asherson RA, Cervera R, Piette JC,
Shoenfeld Y, eds. The Antiphospholipid Syndrome Il. Elsevier
2002:11-22

8. SHI W, KRILIS SA, CHONG BH, GORDON S, CHESTERMAN
CN: Prevalence of lupus anticoagulant and anticardiolipin anti-
bodies in a healthy population. Aust N Z Med 1990;20(3):231-6
9. RAND JH: The antiphospholipid syndrome. Hematology
2007;136-142

www.actamedicaportuguesa.com


www.actamedicaportuguesa.com

Carlos VERISSIMO et a, Trombose do sistema venoso porta apés o parto numa doente com..., Acta Med Port. 2010; 23(5):921-926

10. ESPLIN MS: Management of antiophospholipid syndrome 1995;86:3685-91

during pregnancy. Clin Obstet Gynecol 2001;44(1):20-8 12. SACERDOTI D, SERIANNI G, GAIANI S, BOLOGNESI M,
11. GINSBERG JS, WELLS PS, BRILL-EDWARDS P et al: Anti- BOMBONATO G, GATTA A: Thrombosis of the portal venous
phospholipid antibodies and venous thromboembolism. Blood system. J Ultrassound 2007;10:12-21

www.actamedicaportuguesa.com 926


www.actamedicaportuguesa.com

