Grupo de Pesquisa em Avaliagdo da qualidade de vida e
qualidade de vida no trabalho

Ponta Grossa — PR — Brasil REVISTA STRICTO SENSU

v. 09, n. 01, jan./jun. 2024, p. 01-13
DOI: 10.24222/2525-3395.2024v9n1p001

Tratamento da sindrome de Budd-Chiari: uma revisao integrativa da
literatura

Treatment of Budd-Chiari Syndrome: an integrative literature review

Bruna Almeida Silva
Universidade Estadual de Ponta Grossa — UEPG — Ponta Grossa — Brasil
silva.balmeidal2@gmail.com

Gabiriel Hito dos Santos
Universidade Estadual de Ponta Grossa — UEPG — Ponta Grossa — Brasil
santos.gabrielhito@gmail.com

Juliana Techy
Universidade Estadual de Ponta Grossa — UEPG — Ponta Grossa — Brasil
julianatechyl8@gmail.com

Maiza Pelissari Migliorini
Universidade Estadual de Ponta Grossa — UEPG — Ponta Grossa — Brasil
maizamigliorini@gmail.com

Maria Clara Bischof Chicalski
Universidade Estadual de Ponta Grossa — UEPG — Ponta Grossa — Brasil
mariaclara.bc.mcbc@gmail.com

Marina Ribeiro Macedo
Universidade Estadual de Ponta Grossa — UEPG — Ponta Grossa — Brasil
maribeiromacedo@gmail.com

Maysa Ortolani Matera
Universidade Estadual de Ponta Grossa — UEPG — Ponta Grossa — Brasil
maysa.matera@gmail.com

Ana Claudia Garabeli Cavalli Kluthcovsky
Universidade Estadual de Ponta Grossa — UEPG — Ponta Grossa — Brasil
anafabio2009@gmail.com

Resumo

Este estudo objetiva realizar uma revisao integrativa da literatura sobre o tratamento para
a sindrome de Budd-Chiari em pacientes adultos. Os artigos publicados entre 01/01/2012
e 31/12/2021 foram buscados nas bases PubMed, SciELO (Scientific Electronic Library
Online) e LILACS (Literatura Latino-Americana e do Caribe em Ciéncias da Saude). Das 96
publicacdes inicialmente identificados, sete foram incluidos nesta revisdo. A Sindrome de
Budd-Chiari € uma doenca vascular rara, resultado de uma obstrucdo de qualquer veia que
componha o fluxo venoso de saida do figado. Dentre as principais causas da doenca estéo:
distirbios mieloproliferativos, neoplasias, lesdes hepaticas, gravidez e pilulas
anticoncepcionais orais. Sao priorizadas terapias nao invasivas com uso de
anticoagulantes. Quando necessario, podem ser realizadas terapias invasivas, como
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trombectomia, angioplastia com balGes de alta presséo ou stent, derivagdo portosistémica
intra-hepatica transjugular ou transplante ortotépico de figado, dependendo do quadro
clinico e da classificagdo da sindrome. Sem tratamento, a sindrome pode evoluir para
cirrose hepatica. Considerando a literatura, varios tratamentos sdo utilizados para a
Sindrome de Budd-Chiari, dependendo de cada caso. Diagnéstico precoce e tratamento
adequado podem prevenir complicacdes futuras graves, como a cirrose hepatica.

Palavras-chave: Sindrome de Budd-Chiari, obstru¢éo do fluxo venoso hepatico, trombose.

Abstract

This study aims to perform an integrative literature review about the treatment of the Budd-
Chiari Syndrome in adult patients. The articles were published between 01/01/2012 and
31/12/2021 and were researched in the databases PubMed, SciELO (Scientific Eletronic
Library Online) and LILACS (Literatura Latino-Americana e do Caribe em Ciéncias da
Saude). Out of the 96 publications initially identified, seven were included in this review. The
Budd-Chiari Syndrome is a rare vascular disease that results of the obstruction of any vein
that composed the venous outflow of the liver. Among the main causes of the disease are:
myeloproliferative disorders, hepatic lesions, pregnancy and use of oral contraceptive pills.
Non-invasive therapies with anticoagulants is prioritized. When necessary, invasive therapy
can be peformed, such as thrombectomy, angioplasty with high-pressure balloons or stent,
transjugular intrahepatic portosystemic shunt, or orthotopic liver transplantation, depending
on the clinical condition and classification of the syndrome. Without treatment, the syndrome
can evolute to hepatical cirrhosis. Considering literature, many treatments are applied to the
Budd-Chiari Syndrome depending on each case. Early diagnosis and adequate treatment
can prevent serious future complications, such as hepatic cirrhosis.

Keywords: Budd-Chiari Syndrome, hepatic venous outflow obstruction, thrombosis.

1. Introducéo

A Sindrome de Budd-Chiari (SBC) caracteriza-se por ser uma doenca vascular
hepatica consideravelmente rara decorrente de obstru¢cdo do fluxo venoso, sendo esta
obstrucdo ao nivel da veia hepatica ou ao nivel da veia cava inferior (BOZORGMANESH,;
SELVAM; CARIDI, 2007; MUKUND; GAMANAGATTI, 2011). E uma doenca encontrada
principalmente em paises asiaticos, onde afeta especialmente individuos do sexo
masculino (PLESSIER; VALLA, 2008); no ocidente, acomete uma maior quantidade de
individuos jovens e ndo ha predominancia de sexo (DARWISH MURAD et al., 2009).

A trombose é um processo patolégico caracterizado pela solidificacdo do sangue
dentro dos vasos ou do coracédo de um individuo (BRASILEIRO FILHO, 2011). Quando ha
obstrucdo de somente uma veia hepatica, o paciente geralmente ndo desenvolve a doenca,
porém, quando ha 2 veias hepaticas ou mais ocluidas ocorre congestdo venosa. Devido a
isso, ha dilatacdo dos sinusoides e filtracdo do liquido intersticial, o que leva a congestéao
hepatica. Uma vez que o liquido filtrado excede a capacidade de drenagem do sistema
linfatico, ele extravasa a capsula hepatica, levando a formacédo de ascite (AKIYOSHI;
TERADA, 1999; WITTE et al. 1980).

As principais causas da SBC sao disturbios mieloproliferativos, neoplasias, lestes
hepaticas, gravidez e uso de pilulas anticoncepcionais orais (HITAWALA; GUPTA; 2022).
A parte anatdémica do figado mais afetada na SBC é o lobo caudado, pois o0 sangue que o
irriga é desviado diretamente para a veia cava inferior (AYDINLI; BAYRAKTAR,2007;
BAYRAKTAR; SEREN; BAYRAKTAR, 2007). Os principais sintomas apresentados pela
maioria dos pacientes com SBD séo dor abdominal, ascite e hepatomegalia. Ademais, o
exame fisico destes pacientes demonstra ictericia, esplenomegalia, edema de pedal e
ulceracdes de estase (HITAWALA; GUPTA, 2022). Ja no caso de pacientes assintomaticos,



gue representam uma minoria, a obstru¢do esta compensada pelas veias colaterais extra-
hepaticas e portossistémicas, que constituem vias diferentes do quadro de hipertenséo
portal (YOON et al.,, 2015; AYDINLI; BAYRAKTAR, 2007; BAYRAKTAR; SEREN;
BAYRAKTAR; 2007).

Para realizagcdo do diagnostico, sdo utilizados principalmente exames de imagem e
bidpsias. A biopsia do figado mostra necrose de células hepaticas, dilatacdo sinusoidal e
macronddulos (CAZALS-HATEM et al., 2003).

Em relacdo ao tratamento, podem ser utilizados anticoagulantes, trombdlise,
colocacdo de stent, colocacdo de shunt portossistémico intra-hepatico transjugular,
descompressao cirurgica (ARTRU; MOSCHOURI; DENYS, 2022) e transplante hepatico,
sendo que cada um deles € mais ou menos indicado dependendo do quadro clinico do
paciente e da classificacdo da sindrome em determinado individuo. Casos agudos graves
podem evoluir rumo a insuficiéncia hepatica, enquanto casos crénicos podem manter a
funcdo hepatica, mas com manutencdo dos principais sintomas. Quando nao tratada, a
sindrome pode causar encefalopatia hepética, hemorragia de varizes, sindrome
hepatorrenal, hipertensdo portal, peritonite bacteriana quando ha quadro de ascite e
carcinoma hepatocelular (PLESSIER; VALLA, 2008). Com o tempo, o desenvolvimento de
fibrose leva a um quadro de cirrose, que pode ser letal (TANAKA; WANLESS, 1998).

O objetivo deste estudo foi realizar uma revisdo integrativa da literatura sobre o
tratamento para a SBC.

2. Método

A elaboracao desta revisado integrativa da literatura, foi realizada em seis etapas:
identificagdo do tema da revisédo, busca dos estudos na literatura (estabelecimento dos
critérios de incluséo, exclusdo e busca em base de dados), categorizacdo dos estudos
(definicdo e extracdo de informacBes em tabela), avaliacdo dos estudos (analise dos
dados), interpretacdo e avaliacdo critica dos resultados (discussdo dos achados) e
apresentacdo da revisdo integrativa (sintese das informacdes principais) (MENDES;
SILVEIRA; GALVAO, 2008). A pergunta norteadora desta revisdo foi: “Qual o tratamento
mais indicado para a SBC?”

A busca dos artigos foi realizada em trés bases de dados: PubMed, SciELO
(Scientific Electronic Library Online) e LILACS (Literatura Latino-Americana e do Caribe em
Ciéncias da Saude). A busca foi realizada no dia 26 de janeiro de 2022, delimitando o
periodo das publicacfes referentes ao periodo de 10 anos, de 01/01/2012 a 31/12/2021.
Foram utilizados os descritores controlados indicados pelo vocabulario estruturado e
multilingue DeCS — Descritores em Ciéncias da Saude em quatro linguas: portugués
(Sindrome de Budd-Chiari), inglés (Budd-Chiari Syndrome), espanhol (Sindrome de Budd-
Chiari) e francés (Syndrome de Budd-Chiari). Nao houve delimitacdo de idioma.

Os critérios de inclusdo foram estudos dos tipos relato de caso, série de casos,
descritivo, transversais, caso-controle, ecoldgico, coorte, e ensaio clinico randomizado ou
ndo randomizado, conduzidos em individuos adultos com SBD, com informac¢des sobre o
tratamento, publicados nos ultimos 10 anos, com texto disponivel na integra. Os critérios
de exclusado foram estudos conduzidos em individuos com menos de 18 anos, artigos de
revisdo com ou sem meta-analise, editoriais, resumos, apresentacdes em congresso e
estudos realizados com animais.

A selecao dos estudos foi realizada mediante a leitura dos titulos, seguida pela leitura
dos resumos e dos estudos na integra. A selecdo dos artigos foi realizada de maneira
independente por dois revisores. Inicialmente foram excluidos os estudos duplicados e
selecionados os artigos pelo titulo. Quando ndo havia informacdes suficientes no titulo, a
analise foi feita pela leitura dos resumos. Em seguida, a partir dos resumos selecionados,
foram lidos os artigos na integra, sendo escolhidos aqueles que atendiam aos critérios de



incluséo.

As informacdes registradas para cada estudo incluido foram o primeiro autor do
estudo, ano de publicacdo, pais onde o estudo foi realizado, objetivos, tipo do estudo,
namero e caracteristicas dos pacientes, métodos diagndésticos utilizados, tratamentos
realizados e evolucéo dos pacientes.

3. Resultados

A busca nas bases resultou 96 referéncias ao total, sendo 15 na PubMed; 27 na
SciELO; e 54 na LILACS. Todos os artigos identificados foram encontrados por ambos 0s
pesquisadores. As duplicatas (n=62) foram removidas. Das 34 restantes, 19 foram
excluidas apos a leitura do titulo. Dos 15 resumos que foram lidos, 2 foram excluidos. Ao
fim, das 13 referéncias lidas na integra, 6 ndo atenderam os critérios de inclusdo. Assim,
sete artigos foram incluidos para analise nesta revisédo (Figura 1).

Figura 1: Diagrama de fluxo sobre o processo de selecdo dos estudos para reviséo integrativa.
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Fonte: os autores.

O Quadro 1 apresenta a sintese dos estudos incluidos nesta revisao.

Quadro 1: Sintese dos estudos incluidos nesta revisdo



Primeiro

autor, ano e - Tipo do estudo, caracteristicas dos pesquisados
p Objetivos ) . P Tratamento
pais da e métodos diagndsticos
publicacdo
ARAUJO et |Descrever um caso de |Relato de caso. Paciente de 30 anos com histéria de |Tratamento com anticoagulante e
al. sindrome de Budd- |HIV/Aids e DRC, em hemodidlise. A ultrassonografia |antibi6ticos. O cateter foi removido.
Brasil Chiari causado pelo |do abdome evidenciou hepatomegalia. A artéria |Recebeu alta do hospital estando
2017 mal posicionamento de |hepética apresentava velocidade espectral [assintomética. Ap6s 15 meses
um cateter de didlise [aumentada. A tomografia computadorizada (TC) |permaneceu em tratamento de
em um paciente com |abdominal mostrou um trombo parcial dentro da veia |hemodiélise. A TC mostrou resolugéo
doenga renal cronica cava inferior, que se estendeu do atrio direito para a [completa do trombo e parénquima
veia hepética média, continuando ao longo da veia |hepatico homogéneo
hepética esquerda. Diagnéstico de SBC e infecgdo
associada ao cateter
JIMENEZ et |Relatar e discutir um |Relato de caso. Paciente do sexo masculino. 50 anos, |Realizou-se trombectomia venosa
al. caso de sindrome de |quadro clinico de um ano de evolugdo. Na endoscopia de |percutdnea  extraindo  moderada
2019 Budd-Chiari de causa |vias digestivas altas, foram observadas varizes esofégicas |quantidade de coagulos subagudos e
Colémbia primaria por obstru¢do |de grau I-ll. Ecografia abdominal, demonstrou abundante |angioplastias com baldes, com
membranosa ascite, hipertrofia do l6bulo caudado, trombose das veias |objetivo de repermeabilizagéo da veia
hepéaticas e um sistema venoso portal normal. TC |[cava. O paciente apresentou boa
abdominal demonstrou trombose da veia cava inferior, das | evolucéo.
veias hepaticas e da veia renal esquerda
KOMPATZKI |Relatar e discutr um caso |Relato de caso. Homem de 46 anos, sem doengas |Realizada nefrectomia semi-eletiva
etal. de cancer renal com |prévias. Ultrassonografia abdominal evidenciOu tumor |associada a trombectomia.
2013 manifestactes clinicas | no rim direito. TC de abdome e pelve, confirmou tumor | Apresentou boa evolugéo.
Chile secunddrias a obstrucdo |renal, e sinais de trombo tumoral com origem na veia
de  veias hepéticas |renal com envolvimento da veia cava inferior até o atrio
(sindrome de Budd-Chiari) | direito. Doppler mostrou fluxo reverso no territério
devido trombo tumoral na |venoso hepatico, (sindrome de Budd-Chiari)
veia cava retro-hepética.
MAURICIO et |Relatar o caso de uma |Relato de caso. Paciente feminino, 26 anos, histéria |Realizado tratamento clinico, com
al. hemorragia digestiva |mérbida de Policitemia e sindrome de Budd-Chiari por |boa evolugéo clinica e laboratorial
2012 alta em consequéncia |trombose da veia supra-hepatica. Apresentou quadro
Chile da complicacdo da |de hemorragia digestiva alta. Endoscopia digestiva alta
sindrome de Budd- |demonstrou sinais de hipertensdo portal, varizes
Chiari esofagicas médias com sinal vermelho presente e
varizes gastricas de fundo néo erodidas
METZGER et |Relatar e discutir um | Relato de caso, em paciente feminina, 24 anos. |Realizada angioplastia da estenose
al. caso de sindrome de |Ultrassom revelou ascite. TC revelou hepatomegalia com [com balGes de alta pressdo. Boa
2017 Budd-Chiari por |realce heterogéneo, lobo caudado hipertrofiado, veias |evolugdo p6s-operatéria. Apds 2 anos
Brasil obstrugdo membranosa | hepéticas direita e esquerda com retengéo de contraste. [retornou e foi submetida a nova
da via de saida da veia |N&o houve boa visualizacdo da VH média, sugerindo |angioplastia da veia supra-hepatica.
supra-hepética com [trombose. Ultrassom intravascular confirmou estenose |Boa evolugdo.
trombose da veia |>80% na via de saida das VHSs, direita e esquerda, e a
hepética média flebografia demonstrou estase venosa e estenose critica
na via de saida.
MUNOZ- Série de casos |Estudo de coorte retrospectivo com 35 pacientes, |N&ao houve predominio entre sexos. O
MAYA et al. retrospectivos gue |idade média de 37,7 anos. Os exames de imagem |[tratamento primario foi terapia
2019 descrevem as |utilizados para o diagnéstico nessa Coorte foram |anticoagulante (91,4%), angioplastia e
Colémbia caracteristicas clinicas, |ultrassom Doppler, tomografia computadorizada, |colocagdo de stent em 2 pacientes,
bioquimicas e de [ressonancia magnética com contraste ou venografia. |derivagdo  portossistémica intra-
imagem, plano de [Como manifestacdes clinicas, os portadores da SBC |hepatica transjugular (TIPS) em 1
tratamento e os |apresentaram edema em membros inferiores, ascite, |paciente e transplante ortotépico de
resultados ictericia, circulagdo colateral, febre, dor abdominal, [figado em 1 paciente. Pacientes com
sangramento gastrointestinal, encefalopatia hepatica, |piora clinica ou sem resposta a terapia
esplenomegalia e hepatomegalia. Entre esses, a dor |[primaria  foram  submetidos a
abdominal foi o sintoma mais incidente (91,4%). procedimentos invasivos angioplastia
(48,5%), colocagdo de stent (22,8%),
TIPS (14,9%) e transplante ortotopico
de figado (4 pacientes). houve 8 6bitos,
com apenas 3 diretamente associado &
sindrome de Budd-Chiari
SANTOS et Avaliar resultados |Estudo retrospectivo envolvendo 78 pacientes |O gradiente médio de pressdo
al. clinicos e eventos |submetidos a TIPS. As indicagBes para TIPS foram |[portossistémica pré-TIPS diminuiu de
2020 adversos associados |ascite refrataria, sangramento de varizes recorrente ou [18,1+5 para 63 mmHg apés a
Portugal com o procedimento de |n&o controlado e sindrome de Budd-Chiari. colocagédo de TIPS. Houve efeitos

(TIPS)

adversos em 56,81% dos pacientes. A
mortalidade no primeiro més foi 11,7%

Fonte: os autores




Os estudos foram realizados principalmente na América do Sul, sendo dois no Brasil
(ARAUJO et al., 2017; METZGER et al. 2017), dois no Chile (KOMPATZKI et al., 2013;
MAURICIO et al. 2012), dois na Coldmbia (JIMENEZ et al. 2019; MUNOZ-MAYA et al.,
2019), e um na Europa, em Portugal (SANTOS et al., 2020). Prevaleceram os relatos de
casos (MAURICIO et al. 2012; KOMPATZKI et al., 2013; ARAUJO et al., 2017; METZGER
et al. 2017; JIMENEZ et al. 2019), uma coorte retrospectiva (MUNOZ-MAYA et al., 2019) e
um estudo retrospectivo (SANTOS et al., 2020).

4. Discussao

A SBC tem sua definicdo como uma doenga hepatica que tem como etiologia a
obstrucdo do fluxo venoso de saida, sendo que essa pode ocorrer em qualquer veia que
faca parte da drenagem do figado, desde as veias hepéticas até a unido da veia cava
inferior com a auricula direita (VALLA, 2009). Citam-se como principais causas da SBC
distarbios mieloproliferativos, neoplasias, les6es hepaticas, gravidez e usos de pilulas
anticoncepcionais orais, no entanto, um numero proximo a 20% dos casos € idiopatico
(HITAWALA; GUPTA, 2022).

O quadro clinico, apresentado por pacientes sintomaticos que representam 80 a 85%
dos casos, inclui os casos agudos, subagudos e crénicos. Em caso agudos e subagudos,
0s sintomas compreendem: nausea, vomito, inicio subito de ascite, dor abdominal, ictericia,
hepatomegalia, edema de pedal e Ulceras de estase, insuficiéncia renal, encefalopatia
hepatica. No caso de manifestacdo crénica da doenca, que é considerada a mais comum,
0s sintomas abrangem ascite progressiva, hepatomegalia, esplenomegalia, sendo que
pode haver presenca ou auséncia de ictericia, além de complicacbes tardias, como
sangramento do trato gastrointestinal e carcinoma hepatocelular (BOZORGMANESH,;
SELVAM; CARIDI, 2007; HITAWALA; GUPTA, 2022; BAYRAKTAR; SEREN;
BAYRAKTAR, 2007). A triade classica de sintomas da SBC é composta por: ascite, dor
abdominal e hepatomegalia. No entanto, a apresentacéao clinica dessa enfermidade excede
a simplicidade da triade citada, tendo apresentacfes variadas em cada individuo (VALLA,
2009),

Os estudos analisados nesta revisdo incluiram pacientes entre 20 a 50 anos de
idade, 20 do sexo feminino (ARAUJO et al., 2017; METZGER et al., 2017; MUNOZ-MAYA
et al., 2019) e 20 do sexo masculino (JIMENEZ et al., 2019; KOMPATZKI et al., 2013;
MUNOZ-MAYA et al., 2019). Os sinais e sintomas descritos foram a ascite (JIMENEZ et al.,
2019; KOMPATZKI et al., 2013; METZGER et al., 2017; MUNOZ-MAYA et al., 2019),
nauseas e tosse seca (ARAUJO et al., 2017), febre, esplenomegalia e encefalopatia
hepatica (MUNOZ-MAYA et al., 2019), ictericia (JIMENEZ et al., 2019; MUNOZ-MAYA et
al., 2019), dispneia e varizes escrotais (JIMENEZ et al., 2019), dor ou sensibilidade no
abdome (ARAUJO et al., 2017; JIMENEZ et al., 2019; KOMPATZKI et al., 2013; MUNOZ-
MAYA et al., 2019)., distensdo abdominal (JIMENEZ et al., 2019; METZGER et al., 2017;
MAURICIO et al., 2012), emagrecimento (KOMPATZKI et al., 2013), edema de membros
inferiores (JIMENEZ et al., 2019; KOMPATZKI et al., 2013; MAURICIO et al., 2012),
hepatomegalia (JIMENEZ et al., 2019; METZGER et al., 2017; MUNOZ-MAYA et al., 2019),
veias colaterais abdominais e sangramento gastrointestinal (METZGER et al., 2017,
MURNOZ-MAYA et al., 2019).

A apresentacao clinica da SBC depende da extenséo e rapidez da obstrugéo do fluxo
de saida, o que faz com que seu tempo de evolucéo esteja compreendido entre dias e anos.
Quando néo tratada em tempo habil, pode culminar em cirrose hepética (BAYRAKTAR;
SEREN; BAYRAKTAR, 2007). Também pode se apresentar como assintomatica (YOON et
al., 2015; AYDINLI; BAYRAKTAR, 2007; BAYRAKTAR; SEREN; BAYRAKTAR; 2007).

A classificacdo mais comum da doenca pode ser feita de acordo com a natureza da
obstrucdo, sendo separada em SBC primaria e SBC secundaria. No caso da primaria, a



obstrucdo tem em seu cerne a formagcao de trombos que se desenvolvem de maneira
espontanea nas veias hepaticas e na veia cava. Ja no caso da SBC secundaria, o fator que
gera a compressao € extrinseco, como tumores ou abscessos (VALLA, 2009; JIMENEZ et
al., 2019).

H& ainda, duas outras classificagbes para a SBC, sendo importantes para o
diagnodstico correto e para a abordagem terapéutica. A primeira dessas classificacdes é
feita de acordo com o local de acometimento da ocluséo, sendo dividida em: obstrugéo pura
das veias hepaticas, obstrucdo da veia cava inferior e a combinacédo das duas anteriores,
em que h& acometimento da veia cava inferior e de pelo menos uma das tributarias das
veias hepaticas (DING et al., 2020). Ademais, a segunda classificacao é realizada levando
em consideracao o tempo de evolucao e a gravidade, podendo ser fulminante ou aguda,
subaguda ou crénica (BOZORGMANESH; SELVAM; CARIDI, 2007; MENON; SHAH;
KAMATH, 2004).

Levantada a suspeita de SBC, pode-se obter a confirmacéao diagndéstica por exames
de imagem como tomografias computadorizadas (HITAWALA; GUPTA, 2022),
ultrassonografia Doppler, ressonancia magnética com contraste ou venografia (DARWISH
MURAD et al.,2009). Em exames de imagem, o achado compativel com a SBC € a
obstrucao do fluxo venoso hepético (SCHAWKAT, 2018).

Nesta revisdo, os exames complementares realizados foram a radiografia de torax
(ARAUJO et al., 2017), ultrassonografia do abdome e TC de abdome (ARAUJO et al., 2017;
JIMENEZ et al., 2019; KOMPATZKI et al., 2013; METZGER et al., 2017), endoscopia de
vias digestivas altas (JIMENEZ et al., 2019), Doppler (KOMPATZKI et al., 2013), ultrassom
intravascular e flebografia (METZGER et al., 2017).

Sobre a TC em pacientes com SBC aguda, pode-se observar a veia cava inferior
e/ou veias hepaticas com uma maior densidade (hiperatenuantes) devido ao trombo, além
de destaque reduzido na periferia e aumentado nas areas centrais e lobo caudado do
figado. Com o avanco da enfermidade, o realce hepatico periférico se torna n&o continuo,
fato que se deve pela formacao de vias venosas colaterais sistémicas e intra-hepaticas ndo
organizadas e em forma de virgula. E também comum a identificacdo de nodulos
regenerativos em figados com morfologia alterada devido a obstrucao do fluxo venoso por
longos periodos (SCHAWKAT, 2018). A TC é recomendada em casos que se suspeita de
uma obstru¢cdo mecéanica como causa da SBC (HITAWALA; GUPTA, 2022).

Na ultrassonografia, exame de imagem com sensibilidade e especificidade de 85 a
90% para a visualizacdo de trombos, sdo achados comuns para a SBC: trombos na veia
cava inferior e diametro reduzido desse vaso; trombose de veia hepética e fluxo monofasico
nessas veias; lobo caudado hepatico aumentado; formacao de vias colaterais intra e extra-
hepaticas e zonas de fluxo elevado com alta velocidade em areas de estenose presente na
veia cava inferior ou veias hepéaticas (SONG et al., 2018).

A ressonancia magnética é uma escolha com alta sensibilidade e especificidade
(>90%), no entanto, como barreira para a realizacdo desse teste, ha o seu maior custo e
distribuicdo heterogénea nos servigcos de saude.

Considerando a venografia, ela exibe com exceléncia o local de obstrucéo e grau da
mesma, contudo, por ser um meétodo invasivo, a sua real utilidade pode ser questionada
(HITAWALA, GUPTA, et al., 2022).

Além dos métodos citados anteriormente, destaca-se o0 diagnoéstico de SBC via
método anatomopatolégico por meio da biépsia de figado, a qual apresentard,
caracteristicamente, necrose celular na area centrolobular, dilatacdo sinusoidal e
macronddulos. (CAZALS--HATEM et al., 2003). No entanto, cabe ao profissional avaliar a
real necessidade da realizacdo de um procedimento invasivo, sendo que existem outras
opcOes de diagnostico com alta sensibilidade e especificidade que ndo sdo invasivas.
(HITAWALA; GUPTA, 2022).



Na confirmagédo do diagndéstico da sindrome, deve-se prestar especial atencdo ao
lobo caudado do figado, pois essa € a regido mais comumente afetada por essa doenca.
Isso se d& pelo fato dessa regiao do figado possuir drenagem por via de 1 ou 2 pequenas
veias hepaticas que expelem seu contetudo diretamente na veia cava inferior (MOORE;
DALLEY; AGUR, 2017). Logo, quando ocorre impedimento de fluxo pelas veias hepéticas,
esse segmento hepatico é hipertrofiado (AYDINLI; BAYRAKTAR, 2007; BAYRAKTAR,;
SEREN; BAYRAKTAR, 2007).

E de extrema importancia o diagnéstico precoce da SBC, pois, devido & obstrucdo
do fluxo venoso das veias hepaticas, caracteristica patognomdnica desta enfermidade, h4
a reducao do aporte sanguineo ao tecido hepatico via veia porta, gerando lesées de origem
hipoxémica nos hepatécitos centrolobulares (TANAKA; WANLESS, 1998). Com o
agravamento da enfermidade, o paciente pode desenvolver fibrose e, posteriormente, uma
regeneracao nodular periportal, evoluindo para cirrose hepatica (YOON et al., 2015).

Sobre o tratamento da SBC, sdo dignos de nota trés mecanismos, sendo eles a
terapia medicamentosa, os procedimentos radioldégicos e os procedimentos cirdrgicos
(CORREA GAVIRIA et al.,, 2016). E premente ressaltar, nesse interim, que ndo ha
predominio de um tratamento sobre outro e todos devem ser considerados como alternativa
terapéutica, haja vista as divergentes formas de expressdo da SBC. Dessa maneira,
recomenda-se - quando possivel - o encaminhamento do individuo para centros
especializados no maior numero de técnicas para garantir o melhor suporte ao portador de
SBC (MAGAZ; SOY; GARCIA-PAGAN, 2020).

Os tratamentos para a SBC relatados nos artigos selecionados para esta revisédo
foram a anticoagulagdo (ARAUJO et al., 2017; MUNOZ-MAYA et al., 2019), angioplastia
com baldes (JIMENEZ et al., 2019; METZGER et al., 2017), trombectomia venosa
(JIMENEZ et al., 2019; KOMPATZKI et al., 2013), TIPS (SANTOS et al., 2020), angioplastia
com colocacéo de stent e transplante ortotopico de figado (MUNOZ-MAYA et al., 2019).

Numa etapa inicial, é crucial que sejam analisadas, de forma individual, as
caracteristicas anatémicas e clinicas de cada paciente (ARAUJO et al., 2017), visto as
diferentes possibilidades de acometimento. Assim, as classificagbes da SBC séao
importantes no planejamento terapéutico ao indicar o local da obstrucgéo - tipo VCI, tipo VH,
tipo combinado (DING et al., 2020) - o tempo de evolucéo e gravidade - fulminante, aguda,
subcrénica e cronica (BOZORGMANESH; SELVAM; CARIDI, 2007) - e, também, a etiologia
- trombética ou por doenca venosa oclusiva por membrana. (BOZORGMANESH; SELVAM,;
CARIDI, 2007; MUKUND; GAMANAGATTI, 2011). Assim, considerando tais
individualidades buscam-se opc¢des de tratamento, que incluem anticoagulagéo e diuréticos
ou procedimentos radiolégicos invasivos, como trombolise, angioplastia ou derivacao
portossistémica intra-hepatica transjugular (TIPS), e cirurgia no caso de derivacao
portossistémica ou transplante hepatico (DELEVE; VALLA; GARCIA-TSAO, 2009). Como
resultado, obtém-se taxas de sobrevida de 1 a 2 anos com terapias individualizadas
(CORREA GAVIRIA et al., 2016).

Analisadas as especificidades, inicia-se um planejamento terapéutico que objetive a
descompresséo e a recanalizacdo da via de saida hepética, (ATTWELL et al., 2004), que
evite a compressdo do figado e a propagacédo do trombo, além de tratar e prevenir
complicagOes relacionadas com a retencdo de fluidos, desnutricdo e hipertensao portal
(CORREA GAVIRIA et al., 2016).

Ainda que nado exista uma féormula para o tratamento da SBC, o algoritmo de
tratamento consolidado em diferentes coortes aconselha o manejo inicial com
anticoagulacdo, angioplastia ou stent com trombdlise até a colocacdo de um TIPS ou
realizacdo de transplante de figado (RAMIREZ et al., 2014). Isto €, a administrag&o se faz
de forma a priorizar terapias menos invasivas (anticoagulantes) a terapias mais invasivas
(transplante hepatico) no tratamento de pacientes com a SBCi (MAGAZ; SOY; GARCIA-
PAGAN, 2020). Inicia-se, entdo, o processo focado em aliviar a obstrucéo, prevenir a



progressdo do coagulo, limitar a lesdo hepatica progressiva e prevenir ou controlar
complicagcbes da SBC (HITAWALA; GUPTA, 2022) e, entdo, fazer um adequado
acompanhamento pés-tratamento desses pacientes, essencial e necessario para manter o
INR dentro das faixas terapéuticas e, assim, evitar sangramentos (RAMIREZ et al., 2014).

Como base do tratamento, isto é, a conduta menos invasiva, tem-se a possibilidade
do uso de anticoagulantes. O procedimento inicia-se com heparina de baixo peso
molecular, posteriormente transferido para varfarina, que continua por toda a vida (para
gual deve ser monitorado o tempo de protrombina e mantido na faixa terapéutica)
(HITAWALA; GUPTA, 2022).

Todavia, a anticoagulacdo deve ser complementada com um procedimento de
perfusdo dos vasos ocluidos, seja via cirurgica ou endovascular, haja vista que, quando
isolada, a anticoagulacéo possui mortalidade de 80% em um periodo de dois anos (ZHANG
et al.,, 2014). A intervengcdo Unica através da terapia medicamentosa € recomendada
somente em casos em que 0 paciente se encontra assintomatico, ou seja, sem necrose
hepética, com a funcao hepética regular ou com ascite de facil manejo (MENON; SHAH;
KAMATH, 2004).

Ainda em relagcdo ao tratamento medicamentoso, hd a possibilidade do uso de
terapia trombolitica. Essa terapia se mostra eficiente quando ha deteccdo precoce do
trombo e a trombdlise é associada a angioplastia com baldo ou colocacgdo de stent em veias
hepaticas ou quando utilizados agentes de acao curta (SHARMA et al., 2004).

A respeito dos demais tratamentos, a angioplastia com baldo e stent deve ser
considerada para pacientes com estenose de curta duracdo e como coadjuvante da terapia
medicamentosa (PLESSIER, 2006) e € um tratamento efetivo para casos de obstrucao
membranosa, (YANG; CHENG; CHEN, 1996) vide sua grande eficacia (95,7%) (MUKUND;
GAMANAGATTI, 2011; CHENG et al., 2018).

Essa intervencdo pode ser realizada por meio de quatro vias: jugular, hepatica,
percutanea ou femoral; podendo, em alguns casos, ser necessaria a abordagem
combinada. Nessa manobra, passa-se um fio-guia pelo segmento ocluido com o objetivo
de realizar, em seguida, a dilatacdo do segmento estenosado com o0 uso de baldo de alta
pressdo com diametros progressivamente maiores (MUKUND; GAMANAGATTI, 2011).
Vale ressaltar que o balonamento progressivo, assim como a insuflagéo e desinsuflagéo do
baldo é realizada de acordo com as medidas tomograficas pré-operatérias e com a
sintomatologia do paciente (MUKUND; GAMANAGATTI, 2011).

Essa técnica é normalmente usada em formas agudas e subagudas da sindrome, a
combinacao da angioplastia com baldo e stent mostra-se efetiva e segura no tratamento da
SBC cronica com obstrucéo da veia cava inferior (DING et al., 2010). Também se observam
bons resultados quando a intervencdo € seguida de trombdlise para o manejo desses
pacientes. (WANG et al., 2012).

Um dos problemas dessa modalidade terapéutica € a reoclusao dos vasos afetados,
como em casos em gue o baloneamento progressivo nao melhora as lesdes ou apresenta
recuos importantes (MUKUND; GAMANAGATTI, 2011) o que justifica o uso do stent ap0s
a angioplastia com baldo para manter a permeabilidade do vaso (FISHER et al., 1999).

Por outro lado, no caso da SBC de etiologia trombdtica, prioriza-se como método de
tratamento a trombdlise e o shunt trans-hepatico portossistémico (TIPS), como pontes para
o transplante hepatico (BOZORGMANESH; SELVAM; CARIDI, 2007; MUKUND;
GAMANAGATTI, 2011). Na SBC aguda com coagulo identificavel, verifica-se a terapia
trombolitica como recurso (SHARMA et al., 2004), todavia, observa-se que a colocacéo de
shunt trans-hepatico portossistémico €, também, aconselhavel na forma aguda, porém
guando as abordagens anteriores falharam. (ARTRU; MOSCHOURI; DENYS, 2022).

O método anteriormente descrito TIPS, consiste na insercdo de um cateter trans-
hepatico em um ramo da veia porta a partir de um acesso pela veia jugular direita e posterior
cateterizacdo de uma veia hepética com o objetivo de diminuir a pressdo dos sistemas



venosos portal via vinculo com a circulagdo sistémica. Dessa maneira, busca-se evitar
ressangramento por varizes e/ou reduzir a formacgéo de ascite, um dos sintomas da triade
que identifica a SBC. (TRIPATHI et al., 2020). Essa técnica é referéncia no tratamento de
complicacdes da hipertenséo portal e da SBC (RAMIREZ et al., 2014), tendo uma sobrevida
de 87% em um ano e 82% em dois anos. (DARWISH MURAD et al., 2009).

Alguns eventos adversos podem ser relacionados ao procedimento, como a sepse,
a insuficiéncia hepatica, a anemia hemolitica, o edema pulmonar agudo, a perfuracao
capsular e, de modo predominante, a encefalopatia hepatica (SANTOS et al., 2020).

Por fim, no caso de pacientes em que falharam em todas as demais alternativas
terapéuticas ou que desenvolveram cirrose descompensada, recomenda-se o transplante
de figado (ULRICH, et al.2008).

O transplante hepéatico deve ser a primeira op¢ao terapéutica em casos onde ha fator
hematoldgico subjacente, dano estrutural hepético associado ou quando a apresentacao
da SBC é fulminante (RAMIREZ et al., 2014). Da mesma forma, é opc¢ao para pacientes
gue ndo podem passar por descompressao por procedimentos radiolégicos ou cirdrgicos,
para pacientes em gque esses métodos ndo foram eficientes e para pacientes com cirrose
descompensada ou insuficiéncia hepatica fulminante (CORREA GAVIRIA et al., 2016).
Como supracitado, em casos sem solucao por outras medidas de tratamento, o transplante
€ recomendado.

O impacto do transplante no paciente € de dificil estimativa (CORREA GAVIRIA et
al., 2016), com uma taxa de sobrevida de 69-84% em dez anos (ULRICH et al., 2008). Por
tanto, apOs a realizacdo do transplante, o adequado acompanhamento dos pacientes é
essencial, pois sera necessario manter o INR dentro das faixas terapéuticas para evitar
hemorragias (RAMIREZ et al., 2014). Deve-se atentar também & reoclus&o, que possui um
risco latente observado de 4 meses ha 7 anos apdés o transplante. Além disso, até 10% dos
pacientes podem necessitar de novo transplante (CORREA GAVIRIA et al., 2016).

5. Conclusao

A partir das informacdes desta revisao, pode-se caracterizar a SBD como uma rara
doenca hepética, de carater vascular, causada pela obstrucdo do fluxo venoso de saida do
figado, ao nivel das veias hepaticas ou veia cava inferior.

S&ao priorizadas terapias néo invasivas com uso de anticoagulantes. Quando
necessario, podem ser realizadas terapias invasivas, como trombectomia, angioplastia com
baldes de alta pressdo ou stent, derivacdo portosistémica intra-hepética transjugular ou
transplante ortotépico de figado, dependendo do quadro clinico e da classificacdo da
sindrome. Sem tratamento, a sindrome pode evoluir para cirrose hepética. Diagnostico
precoce e tratamento adequado podem prevenir complicacBes futuras graves, como a
cirrose hepatica.
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