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RESUMO

Avangos nas técnicas cirdrgicas e nos imunossupressores propiciaram melhor prognosticos dos
pacientes eleitos para transplante hepatico pediatrico. Muitas duvidas ainda surgem quanto as
indicacdes de transplante. E importante ressaltar que na infancia o tempo de desconpensagdo
hepatica pode ocorrer de forma mais rapida que no adulto. E os principais sintomas séo : colestase
progressiva, encefalopatia, ascite, sangramento por varizes de eséfago, sindrome hepatopulmonar,
desnutricao, infecgdes de repeticao, disfungao hepatica, prurido incapacitante e retardo no crescimento
e desenvolvimento.
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ABSTRACT

Advances in cirurgical techniques and immunessupressores result in better prognosis of patients
elected to pediatric liver transplant. Many questions still arise as the transplant indications . Notes that in
childhood the liver failure can occur faster than in adults. The main symptons are: progressive cholestasis,
encephalopathy , ascites, bleeding of esophageal varices , Hepatopulmonary syndrome, malnutrition ,

recurrent infections , liver dysfunction , disabling itching and delayed growth and development.
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INTRODUGAO

Nas ultimas décadas, o transplante hepatico
tornou-se um tratamento efetivo e amplamente
aceito para a populacdo pediatrica com doencga
hepatica crbnica avangada, doengas metabdlicas
com ou sem comprometimento hepatico e hepatite
fulminante. Nos ultimos 15 anos, houveram grandes
avanc¢os em virtude do desenvolvimento de variagdes
das técnicas cirurgicas, aparecimento de novos
imunossupressores € melhor controle das infecgbes
pos cirurgia, além da maior disponibilidade de

orgaos destinados as criangas. Estes fatores foram
decisivos para aumentar a sobrevida pos-operatoria
e 0 acesso de maior numero de candidatos ao
transplante. O que resultou em um aumento em mais
de 10 vezes o numero de criangcas e adolescentes
pos transplante hepatico comparado com aqueles
pré transplante.

Desenvolvimento

Nas doengas hepaticas da infancia, o intervalo
entre diagnéstico, disfungcdo e descompensagéo
hepaticas ¢é, frequentemente, mais curto quando
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comparado as hepatopatias no adulto. Outro aspecto
particular € o acometimento da crianga em um pe-
riodo critico de crescimento e desenvolvimento, do
que decorre o carater mais urgente do transplante
pediatrico, para que possiveis déficits possam
ser evitados ou revertidos. Mais recentemente, o
diagndstico precoce de algumas doencgas metabé-
licas, com ou sem comprometimento neuroldgico,
também sdo indicacdo de transplante’.

Na populagdo pediatrica, 80% das mortes
causadas por faléncia hepatica ocorrem antes dos 2
anos de vida. A maioria das criangas que necessitam
de transplante hepatico podem apresentar sinais ou
sintomas que inclui hepato/esplenomegalia, colesta-
se progressiva, encefalopatia, ascite, sangramento
por varizes de esbfago, sindrome hepatopulmonar,
desnutrigdo, infeccoes de repetigdo, disfungdo sin-
tética (tempo de protrombina prolongado, hipoalbu-
minemia), hiperesplenismo, prurido incapacitante e
retardo no crescimento e desenvolvimento. As doen-
cas hepaticas que levam ao transplante de figado
em criangas podem ser classificadas em oito grupos
grupos’23:

1. Doenca hepatica crénica. Ex: atresia de vias bilia-
res.

2. Insuficiéncia hepatica aguda grave. Ex: hepatites
virais, Doencga de Wilson.

3. Doengas metabdlicas nao diagnosticadas evo-
luindo para faléncia hepatica. Ex: tirosinemia, ga-
lactosemia.

4. Doencas metabdlicas nao cirroticas localizadas
no figado. Ex: Def ciclo de ureia, acidemias orga-
nicas, doenga do xarope de bordo.

5. Tumores hepaticos. Ex : Hepatoblastoma.

6. Doencas em que néao existe tratamento clinico ou
cirargico eficaz. Ex: erros inatos do metabolismo,
neoplasias hepaticas primarias irressecaveis).

7. Doengas que resultam em ma qualidade de vida,
desnutricdo e falha do crescimento/desenvolvi-
mento. Ex: Sd de Alagille com prurido intratavel e/
ou falha decrescimento.

8. Progndstico de sobrevida menor que 1 a 2 anos.
Ex: Atresia de vias biliares extrahepatica.

No acompanhamento da crianga com hepato-
patia deve ser dada atencdo especial ao seu
crescimento e desenvolvimento. A desnutricdo é
encontrada, principalmente, na doenga colestatica,

que leva a ma absorcdo de gorduras e vitaminas
lipossoluveis. Criancas bem controladas do ponto de
vista nutricional apresentam menores mortalidade e
risco de infecgdo apds o transplante.

A avaliagdo de gravidade desses pacientes
€ dada pelo PELD (Pediatric End-Stage Liver
Disease), aplicado para criancas de até 12 anos, que
€ calculado por férmula logaritmica das seguintes
variaveis: peso, altura, albumina, bilirrubina e coe-
ficiente internacional normatizado (RNI) e tem como
finalidade detectar criancas com maior probabilidade
de 6bito em 3 meses.

A principal indicagéo na infancia é a atresia de
vias biliares (AVB). Casos nao tratados nos 2 primeiros
meses de vida ou tratados sem sucesso progridem
para cirrose biliar e necessidade de transplante
hepatico. Doencas metabdlicas ndo identificadas
nos primeiros meses de vida como galactosemia,
tirosinemia podem evoluir rapidamente para faléncia
hepatica necessitando urgentemente de transplante
hepatico. Recentemente a doenga do xarope de
bordo, que na maioria das vezes é diagnosticada
ainda no primeiro ano de vida evolui rapidamente com
alteragbes neuroldgicas, a indicagéo de transplante
de figado deve ser feita ainda no primeiro ano de
vida, evitando-se piora neurolégica®.

Nao existe contraindicagdo absoluta ao
transplante, porém alguns fatores pré-transplante
diminuem a chance de sucesso do procedimento
como: encefalopatia avangada (grau |V); sepse;
disfuncdo de multiplos 6rgdos; malignidade extra-
hepatica; infeccdo ativa nao controlada por HIV;
doencga cardiovascular grave; doenca mitocondrial,
neuropatias graves e problemas psicossociais.

Nesse Ultimo encontro do ESPGHANS realiza-
do em Atenas, em maio de 2016, o professor Mar-
tin Burdelski, discorreu sobre as contraindica¢des
absolutas e relativas do transplante hepatico. Os
principais topicos abordados foram infecg¢des, doen-
cas sistémicas metabdlicas, associacdo com outras
doengas como hematoldgicas e oncoldgicas, além
de complicagdes das proprias doengas hepaticas e
neurolégicas. Ficou evidente que infecgcbes sistémi-
cas devem ser controladas e as terapias antibiéticas,
antivirais e antifungicas devem ser completadas an-
tes de indicar o transplante, e nos casos de infecgao
por HIV n&o ha contraindicacéo absoluta. A tubercu-
lose pode dificultar o manejo da imunossupressao
pos-transplante, porém nao contraindica o procedi-
mento.
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INDICACOES E CONTRA-INDICACOES NO TRANSPLANTE
HEPATICO PEDIATRICO

Algumas doencas sistémicas podem recorrer
apos o transplante como por exemplo a doencga de
Niemann-Pick tipo C, Sindrome do histiécito azul
marinho e glicogenose tipo 4; porém a possibilidade
de recorréncia ndo estabelece contraindicagdo ab-
soluta. Excegao se aplica aos pacientes com glico-
genose tipo 4 que tiverem acometimento cerebral ou
cardiaco graves; estes devem ser excluidos da fila
de transplante.

Doengas hematolégicas como a doenga
falciforme?, ndo contraindicam o procedimento, mas
alguns estudos mostram a possibilidade de perda
do enxerto no pds-operatoério e portanto, esses pa-
cientes devem ser acompanhados criteriosamente
pelo hematologista.

Nos casos de insuficiéncia hepatica associados
cardiopatia congénita, o professor sugere primeiro
a realizacao do transplante e posterior correcao da
cardiopatia, se possivel.

Cerca de 6-9 % dos pacientes com doenga
hepatica avangada apresentam sindrome hepato-
pulmonar; nesses casos o transplante esta contra-
indicado quando o paciente tiver pressdo pulmonar
em niveis acima de 35 mmHg.

Entre as contraindicacbes que devem ser
discutidas caso a caso estao: a faléncia de multiplos
orgaos, tumores extrahepaticos e grave retardo
neuropsicomotor.

Em sintese, fica evidente que com todos os
avangos, nao ha, ainda, uma regra a ser seguida,
mas que o0s casos devem ser avaliados e discutidos
com a equipe de hepatologistas e cirurgides em
conjunto para melhor desfecho desses pacientes.
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