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RESUMO

ntrodugdo: Na literatura sdo raros os casos

I publicados sobre a evolugio de uma gestagio

com o diagnéstico de Sindrome de Budd Chieri

e hipertensao portal conhecida antes da gravidez, assim

como de sequelas fetais inerentes & terapéutica
associada a esta patologia.

Caso Clinico: Grévida com o diagnéstico de
Sindrome de Budd Chiari associado a uma gastropatia
hipertensiva portal grave, a um délice de proteina C e
factor V Leiden. Manteve terapéutica durante toda a
gravidez com hidroxiureia e propranolol. Nao se
verificaram quaisquer intercorréncies na evolugio da
gestagdo. A hemorragia persistente da cicatriz
operatéria condicionou a suspensdo da anticoagulacio
facilitando & retrombose das veias supra-hepiticas e
consequente agravamento do quadro clinico.

Comentérios: E possivel conseguir-se um recém-
nascido saudavel mantendo-se & mae clinicamente
estével. Uma anticoagulagio eficaz é um factor decisivo
na prevengdo do acidente trombético.

Palavras Chave: Gravidez, sindrome Budd Chiari,
Défice Prot C, Factor V Leiden, Hidroxiureia,

Propanolol

ABSTRACT

ntroduction: Budd Chiari Syndrome and portal

I hypertension are usually associated with the

disadvice to attempt a pregnancy. Fetal risk

associated to therapy is poorly understood. It is rare
a pregnancy in this context.

Case History: A pregnant women diagnosed with
Budd Chiari syndrome and severe hypertensive portal
gastropathy, deficiency of protein C and a factor V
Leiden was treated with hydroxyurea and propanolel
throughout the pregnancy. No intercurrent conditions
were observed as it progressed. The persistent bleeding
of the C-section dictated the suspension of
anticoagulant therapy, allowing the rethrombaosis of the
supra-hepatic veins.

Comments: It is possible to obtain a healthy
newborn while maintaining the mother in a relative
stable condition. The anticoagulant therapy is a critical
factor in this case.

Key Words: Pregnancy, Budd Chiari Syndrome,
Deficiency of protein C, Factor V Leiden, hydroxyurea,
propanolol
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INTRODUGAO

Sindrome de Budd Chiari ¢ uma patologia rara,
O resultante da obstrugio das veias supra-hepéticas.

Na maioria dos casos surge de uma trombose
espontanea destas veias e consequente formacio de fibrose.
Pode estar associado a sindromes mieloproliferativos (ex:
policitémia vera), anticoncepgao oral, gravidez, tendo, mais
recentemente sido também implicadas nesta patologia,
algumas predisposicBes trombéticas (défice das proteina
C e S, antitrombina lll, presenca do factor V de Leiden
ou sindrome antifosfolipidico)' 2.

A obstrugio venosa leva, no inicio, a um aumento da
pressao sinusoidal e, posteriormente, a uma hipertensio
portal. Qutras consequéncias como ascite,
hepatoesplenomegilia e varizes gastroesofigicas podem
também ocorrer.

Na literatura encontram-se alguns casos descritos de S.
Budd Chiari com diagnéstico feito durante a gravidez ou
puerpério®* ¢ Sjo, no entanto, raros os casos publicados
sobre a evolucio de uma gestagdo com o disgndstico de
S. Budd Chiari e hipertensio portal conhecida antes da
gravidez, assim como das sequelas fetais inerentes da
terapéutica associada a esta patologia.

O:s autores apresentam os aspectos mais importantes da
vigilincia obstétrica, alertando para a importincia de um
acompanhamento multidisciplinar e possiveis complicacges
inerentes a um quadro clinico de prognéstico téo reservado.

CASO CLINICO

ulipara de 33 anos , raga caucasiana, com o

diagnéstico de Sindrome de Budd Chiari associado

a Policitémia Vera, défice ds proteina C e factor V
Leiden desde hé um ano. Vigiada desde o seu diagnéstico
nas consultas de Gastrenterologia ¢ Hematologia do
Hospital de Santa Maria (HSM), fazendo terap2utica
crénica com varfaring, hidroxiureia, omeprazole e
propranolol. Os exames complementares de diagnéstico
spresentavam: 1) Endoscopia digestiva alta - varizes
esofagicas grau | e gastropatia hipertensiva portal grave; 2)
Eco Doppler hepético: estenose fibrosada completa da

ai ARQUIVOS @

veia supra-hepética direita e estenose fbrosada dos dltimos
3 em do tronco comum das veias supra-hepéticas média e
esquerda (apenas a veia supra-hepética esquerda
apresentava uma dilatacio a montante).

Em 2001 foi enviada 3 Maternidade Dr. Alfredo da
Costa para uma consulta peé-concepcional. Um dos receios
residiu na necessidade de manter o tratamento com
hidroxiureia e da falta de experiéncia dos efeitos desta
droga no feto (considerado pela FDA como um férmeco
da dasse D). Apés observagio multidisciplinar (medicina
interna, obstetricia e diagnéstico pré-natal), decidiu-se
encarar com optimismo uma futura gravidez. A doente
iniciou suplemento com écido félico, suspendeu a varfarina
iniciando hipocoagulagio com heparina de baixo peso
molecular- nadroparina cilcica (HBPM-NC) + sucralfato.
A terapéutica com hidroxiureia e propanolol foi mantida.

Em Fevereiro de 2002 engravidou, passando a ser
vigiada quinzenalmente por um obstetra, internista e
gastrenterologista, Manteve terapéutica durante toda a
gravidez com hidroxiureia (4500 mg/semana), nadroparina
calcica (0.6cc+0.6¢c SC/dia) , propranolol 50mg bid,
sucralfato e suplementos vitaminicos; Nao se verificaram
quaisquer intercorréncias na evoluglo da gestago, tendo
os parametros laboratoriais e clinicos sido normais. A salientar
hé & ecografia doppler das supra-hepiticas realizada &s 14
semanas que mostrava permeabilidade bilateral e a
ecocardiografia fetal que és 20 semanas revelou comunicagio
interventricular perimembranosa de pequenas dimensdes
tendo 4s 27 semanas sido normal (tendo-se admitido um
encerramento espontineo).

As 34 semanas de gestagio, e atendendo ao risco
acrescido de complicages médicas desta patologia no III°
trimestre de gestacdo ¢ apds opinido do neonatologista,
efectuou-se uma cesariana electiva tendo nascide um bébé
saudével do sexo feminino com 2515 g.

A HBPM-NC foi interrompida 24 horas antes da
cirurgia, € foi reiniciads 12 horas apés esta. Nao foi
efectuada laqueagio tubdris por opgio da doente. Iniciou,
no pés-patto, inibigio da lactagio com bromocriptina.

No 1° dia pés-operatério verificou-se uma hemorragia
do 1/3 externo da incisio cirurgica, que se repetiu ao 3°
dia tendo justificado uma revisio cirdirgica da sutura
operatéria, motivo pelo que se interrompeu & HBPM-
NC por 36 horas. Ao fim do 5° dia a puérpera iniciou



Cas0 Clinlco: Sindrome de Budd Chiari ¢ Gravidez

queixas de dor epigétiica’ hipocdndrio direito e aumento
do volume abdominal. Ao exame objectivo havia a salientar
uma hepatomegalia dura e dolorosa, & custa do bordo
esquerdo/caudado de cerca de 6 cm. Por suspeits de
agravamento da sua situagao de base foi transferida para a
Unidade de Hepatologia do HSM onde reiniciou HBPM-
NC e efectuou ecografia abdominal que revelou
hepatomegalia heterogénea com aumento do lobo caudado,
esplenomegilis € pequens quantidade de liquido sub-
hepitico. A ecografia doppler mostrou: veia cava inferior
permedvel, veias supra-hepéticas permedveis no segmento
proximal & veia cava inferior, no entanto ndo visualizadas e
de pequeno calibre nos segmentos distais, dados
compativeis com retrombose das veias supra-hepéticas.
Iniciou varfarina ainda a fazer HBPM-NC. Teve alta a0
14° dia de internamento, clinicamente melhorada, € ainda
medicada com ambos os farmacos.

Actuslmente apresenta uma significativa circulagio
hepética colateral mantendo-se, no entanto, estével clinica
e laboratorialmente. A fitha, com 4 anos, encontra-se
bem, ndo tendo sido identificada qualquer sequels das
terapéuticas efectuadas durante a gravidez, apresentando
um adequado desenvolvimento psicomotor.

Comentarios

Se o sindrome de Budd Chiari resulta de um
acontecimento trombdtico, raro e com morbilidade e
mortalidade significativas, quando associado 4o estedo de
hipercoagulabilidade da gravidez esta funciona como um
colfactor de risco na trombose das veias supra-hepéticas.

Neste caso clinico, estamos perante uma grévida com
um Sindrome de Budd Chiari associado a uma gastropatia
hipertensiva portal grave, um sindrome mielodisplésico, um
défice de proteina C e um factor V Leiden, Esta situagio
dinica rara exigiu uma vigilincia multidisciplinar da gravidez
com avaliagio criteriosa de todos os factores que possam
constituir um risco para o agravamento da satide materna e,
portanto, também uma adequada orientagao terapéutica.
E de referic que o tratamento realizado durante esta gestagio
com hidroxiureia e propranolol ndo se associou a um risco
fetal, sendo que, até 3 data, a crianga apresenta um normal
desenvolvimento psicomotor.

Salienta-se & importancia de uma anticosgulacio eficaz,
em particular no puerpério, de modo a prevenir o acidente
trombético. A hemorragia persistente da cicatriz operatéria
condicionou a suspensio da anticoagulagio por um periodo
de 36 horas facilitando a retrombose das veias supra-
hepéticas e consequente agravamento do quadro clinico.

Pareceu-nos importante publicar este caso pela raridade
de casos descritos com disgnbstico de Sindrome de Budd
Chiari conhecido antes da gravidez e pela associacao de
vérios factores de risco para este sindrome. Tratou-se de
uma situacdo clinica de prognéstico reservado, de dificil
manuseamento que implicou o trabalho essencial de todos
os elementos de uma equipa multidisciplinar
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