
SÉRIE DE CASOS 

Trombose da veia porta em crianças e 
·adolescentes: série de 14 casos 

Portal v e in thrombosis in children and 
adolescents: report of 14 cases 

SINOPSE 

Objetivo: Os autores analisam uma casuística de 14 crianças e adolescentes com trom­
bose da veia porta atendidas no ambulatório de Gastroenterologia Pediátrica do Hospital 
de Clínicas de Poito Alegre. 

Métodos: O diagnóstico da trombose foi realizado por ultra-sonografia abdominal 
com Doppler e/ou fase venosa do angiograma celíaco seletivo. Os pacientes apresentavam 
testes hepáticos normais e biópsia do fígado sem alterações compatíveis com doença he­
pática. 

Resultados: Os pacientes eram caucasóides e metade pertencia ao gênero feminino . A 
média de idade por ocasião do início do estudo era de 8 anos e 8 meses, e ao diagnóstico 
da trombose, de 3 anos e 8 meses. As manifestações clínicas iniciais foram hemorragia 
digestiva alta em 9114 (64,3%) e achado de esplenomegalia ao exame físico em 5114 
(35,7%). Anomalias congênitas extra-hepáticas foram identificadas em 3/14 (21,4%) e 
fatores locais (cateterismo umbilical, onfalite e septicemia) em 5/14 (35,7%) dos pacien­
tes. Nenhum dos pacientes apresentava consangüinidade ou história familiar de trombose 
venosa. 

Conclusão: A trombose da veia porta deve ser suspeitada em toda criança e adoles­
cente com hemorragia digestiva alta e esplenomegalia sem estigmas de hepatopatia crôni­
ca. A presença de intercorrências no período neonatal e anomalias extra-hepáticas devem 
ser investigadas. A associação de trombose em outros locais, história familiar de trombose 
e consangüinidade não foi observada. 

UNITERMOS: Trombose da Veia Porta, Hipertensão Porta, Varizes Esofágicas. 

ABSTRACT 

Objecjj ve: The authors analyze 14 children and adolescents with portal vein throm­
bosis admitted in the Division of Pediatric Gastroenterology of Hospital de Clínicas de 
Porto Alegre. 

Methods: Portal vein thrombosis was diagnosed through abdominal Doppler ultra­
sonography and/or venous phase of selective coeliac angiograms. Patients presented 
normalliver tests and hepatic biopsy (7114), with no signs of liver disease. 

Results: 14 Caucasian patients were assessed. Half of the patients were females. The 
mean and standard deviationfor age were 8 years and 8 months while the mean standard 
deviation for diagnosis were 3 years and 8 months. lnitial clinicai manifestations upon 
diagnosis were digestive hemorrhage in 9114 (64,3%) and splenomegaly on physical exa­
mination in5/14 individuais (35,7%). Patients presented extrahepatic anomalies in 3114 
(21,4%) and acquired riskfactors in 5114 (35,7%) ofthe cases. Nane ofthe patients had 
afamily history of consanguinity or venous thrombosis. 

Conclusions: Portal vein thrombosis should be suspected in any child with gastroin­
testinal hemorrhage and splenomegaly without stigmas o f chronic li ver disease. The pre­
sence of events during the neonatal period and extrahepatic anomalies should be investi­
gated in these patients. The associaiion with thrombosis in other sites andfamily history 
of consanguinity o r venous thrombosis was not observed. 

KEY WORDS: Portal Vein Thrombosis, Portal Hypertension, Esophageal Varices. 
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ONTRODUÇÃO 

A trombose da veia porta, descrita 
em 1868 por Balfour & Stewart (1) e 
relatada pela primeira vez na infância 
em 1927 por Smith & Howard (2), 
constitui a principal causa de hiperten­
são porta pré-hepática em pediatria. O 
contínuo desenvolvimento de vasos 
sangüíneos colaterais, que desenvol­
vem-se na tentativa de ultrapassar o 
bloqueio e levar sangue ao fígado, é o 
mecanismo básico da fisiopatologia da 
hipertensão porta e explica o caráter 
evolutivo do processo. Os vasos cola­
terais podem formar o cavernoma ou 
transformação cavernomatosa porta, 
que é constituído por canais irregula­
res que substituem o lúmen da veia, 
sendo facilmente detectado por exame 
ultra-sonográfico (3). 

A morbidade da trombose da veia 
porta está relacionada à hipertensão 
porta resultante, sendo a hemorragia 
digestiva alta e esplenomegalia as ma­
nifestações clínicas mais freqüentes. O 
fator etiológico da trombose não é 
identificado em uma importante pro­
porção dos casos. Pode estar relacio­
nado à cateterização umbilical, on­
falite e septicemia no período neo­
natal (4), anomalias congênitas (5,6) 
e a distúrbios, hereditários da tohgu-
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A importância do diagnóstico da 
trombose da veia porta, dentre as cau­
sas de hipertensão porta em pediatria, 
justifica a descrição do quadro clínico 
de 14 crianças e adolescentes estuda­
das pelos autores. 

~ ACIENTES E MÉTODOS 

Foram estudadas crianças e adoles­
centes com trombose da veia porta 
atendidas no ambulatório de Gastroen­
terologia Pediátrica do Hospital de 
Clínicas de Porto Alegre durante o pe­
ríodo de 2 anos (junho de 1997 a ju­
nho de 1999). O estudo foi aprovado 
pelo Comitê de Ética do hospital e foi 
obtido consentimento informado por 
escrito do responsável pelo paciente. 

O diagnóstico da trombose da veia 
porta foi realizado por ultra-sonografia 
abdominal com Doppler (Figura 1) e/ou 
fase venosa do angiograma celíaco sele­
tivo. Endoscopia digestiva alta foi reali­
zada em todos os pacientes (Figura 2). 
Todos os pacientes realizaram testes he­
páticos (transarninases, bilirrubinas, fos­
fatase alcalina e gama-glutarniltransfe­
rase) e marcadores sorológicos para he­
patites virais B e C que foram negativos. 
Em 7/14 pacientes foi realizada biópsia 
hepática que não apresentou alterações 
compatíveis com hepatopatia. 

@ESULTADOS 

Características da amostra 
(Tabela 1) 

As crianças e adolescentes com 
trombose da veia porta estudadas eram 
caucasóides e distribuídas em igual 
número em relação ao gênero. A mé­
dia da idade dos pacientes ao diagnósti­
co foi de 3 anos e 8 meses e por oca­
sião do início do estudo, de 8 anos e 8 
meses. Não havia consangüinidade 
entre os pais dos afetados ou doença 
tromboembólica na família. 

Achados ao exame físico 

Em nenhum paciente foram iden­
tificados circulação colateral abdo-
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Figura 1 - Ultra-sonografia abdominal: Imagem de trombose da veia porta com 
recanalização (caso 5). 

minai, equimose, petéquias ou asci­
te . Esplenorriegalia foi observada, ao 
exame físico, em 13 pacientes. O 
único que não apresentava espleno­
megalia havia realizado esplenecto­
mia previamente (caso 13) . Um pa­
ciente, portador da síndrome de Tur­
ner, exibia hepatomegalia discreta 
(caso 5) . 

Figura 2 - Endos­
copia digestiva alta: 
varizes de esôfago 
de pequeno calibre, 
não tortuosas grau 
1 (caso 5). 

O peso e a estatura foram conside­
rados em relação à idade, de acordo 
com Marcondes, Machado & Setian 
(1985) (10) . A maioria (8114) apresen­
tou o peso e a estatura acima do per­
centil25 , e 6/14 (casos 5, 6, 9, 10, 11 e 
13), incluindo um paciente com síndro­
me de Turner (caso 5), abaixo desse 
percentil. 
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Tabela 1 - Características de 14 crianças e adolescentes com trombose da veia porta 

Caso Gênero Grupo Idade por ocasião do Idade por ocasião do início do Circunstância do 
racial diagnóstico (anos e meses) estudo (anos e meses) diagnóstico 

F c 1a3m 4a HDA 
2 M c 6a1m 7a1m E 
3 M c 8a11 m 12a1m HDA 
4 F c 8m 9a11m E 
5 F c 2a6m 4a5m HDA 
6 F c 8a 11a8m HDA 
7 M c 3m 5a10m E 
8 F c la3m 3a HDA 
9 M c 10a 12a4m HDA 

10 F c 1a6m 17a2m HDA 
11 F c 1a9m 1a9m E 
12 M c 6a11m 8a8m HDA 
13 M c 2a4m 12a9m HDA 
14 M c 4m 10a5m E 

F: feminino; M: masculino; C: caucasóide; HDA: hemorragia digestiva alta; E: esplenomegalia. 

Anomalias associadas 

Associação de trombose da veia 
porta com anomalias congênitas ocor­
reu em 3114 (21,4%) pacientes. Mal­
formações cardíacas foram encontra­
das em 2 casos: válvula aórtica bicús­
pide (caso 1) e persistência do canal 
arterial, com necessidade de correção 
cirúrgica (caso 10). Dois pacientes com 
síndrome de Turner (casos 1 e 5) apre­
sentavam refluxo vesicoureteral, sen­
do um deles associado a hidronefrose 
secundária a estenose na transição pel­
veureteral (caso 5). 

.... 
Intercorrências no Período 
Neonatal 

Cateterismo umbilical foi realizado 
durante o período neonatal em 3 dos 14 
pacientes, em 2 deles devido a exsangüi­
nitransfusão por incompatibilidade Rh 
(casos 3 e 6) e, em outro, para acesso 
venoso em razão de hipoglicernia e con­
vulsão (caso 12). Outras complicações 
encontradas no período neonatal foram: 
onfalite (caso 2) e septicemia (caso 7). 

Circunstâncias do diagnóstico 

Os motivos principais da investiga­
ção da trombose da veia porta foram: 

•t,;. 

hemorragia digestiva alta, caracteriza­
da por hematêmese e/ou melena, em 9 
(64,3%) e achado de esplenomegalia 
ao exame físico em 5 (35,7%). A mé­
dia de idade e o desvio padrão da pri­
meira hemorragia digestiva foram de 
4 anos e 6 meses ± 3 anos e 6 meses 
(amplitude de 1 ano e 3 meses a 10 
anos). A média e o desvio padrão da 
idade da identificação da esplenome­
galia, nos outros pacientes , foram de 
1 ano e 10 meses± 2 anos e 5 meses 
(amplitude de 3 meses a 6 anos e 1 
mês) . 

Um paciente apresentou hemorra­
gia digestiva em vigência de broncop­
neumonia (caso 1). A hemorragia foi 
associada ao uso de ácido acetilsalicí­
lico durante o episódio infeccioso 
(AAS) em 4 pacientes, tendo ocorrido 
durante um episódio de infecção de 
vias aéreas superiores (casos 3, 5 e 13) 
e associada a parotidite (caso 6) . Um 
deles também utilizava dipirona (caso 
13). Nos outros 4 casos, a hemorragia 
digestiva foi espontânea. 

Nos 5 pacientes em que o achado 
de esplenomegalia ao exame físico foi 
o fator desencadeador do diagnóstico 
de hipertensão porta, esse achado foi 
casual durante uma consulta de roti­
na (casos 4 e 14), durante a investi­
gação de anemia (casos 7 e 11) ou 
durante a investigação de dor abdo­
minal (caso 2). 
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tj) ISCUSSÃO 

Hipertensão porta deve ser consi­
derada em toda criança que apresenta 
hemorragia digestiva alta e esplenome­
galia. A hipertensão porta extra-hepá­
tica, cuja causa principal é a trombose 
da veia porta, apresenta uma evolução 
relativamente mais benigna, em com­
paração com a hipertensão porta de 
origem intra-hepática, por não apresen­
tar comprometimento da função hepa­
tocelular. A tradicional diminuição da 
,freqüência dos sangramentos digesti­
vos após a puberdade, como resultado 
da recanalização da veia porta e for­
mação de derivações portossistêmicas 
espontâneas é freqüentemente relata­
da, mas não foi encontrada em um es­
tudo recente (11). 

A média de idade do diagnóstico da 
trombose da veia porta das crianças e 
adolescentes do nosso estudo (3 anos 
e 8meses) foi semelhante a de dois es­
tudos realizados em pacientes pediá­
tricos. Dubuisson et al. (1997) e Pu­
gliese et al. (1998) observaram uma 
média de idade de 4 anos e 1 mês e de 
5 anos e 10 meses respectivamente (12, 
13). 

A especificação do grupo racial 
usualmente não é referida nas casuís­
ticas de crianças com trombose. da veia 
porta, mas existe relato de ocorrência 
em criariÇâl negras (

1
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cientes avaliados no nosso estudo eram 
caucasóides, provavelmente devido ao 
elevado número de imigrantes euro­
peus no Rio Grande do Sul. 

De acordo com algumas séries da 
literatura, parece haver uma predomi­
nância de trombose da veia porta nas 
crianças do sexo masculino, embora 
esse predomínio não seja constante 
(12, 13, 14, 15, 16). No nosso estudo, 
foi observado a mesma proporção en­
tre os sexos. 

Quanto às manifestações clínicas 
por ocasião do diagnóstico da trom­
bose, hemorragia digestiva alta foi a 
mais freqüente , seguida pelo achado 
de esplenomegalia em exame físico 
de rotina. A freqüência das manifes­
tações clínicas que ocasionaram o 
diagnóstico da trombose da veia por­
ta em importantes estudos da litera­
tura está exposta na Tabela 2. Hemor­
ragia digestiva alta, foi a manifesta­
ção clínica inicial na maioria desses 
estudos, seguida de esplenomegalia. 
Eventualmente, o diagnóstico pode 
ser realizado durante investigação de 
dor abdominal (6,16) ou complica­
ções relacionadas ao hiperesplenis­
mo, como anemia (13), trombocito­
penia, leucopenia e sinais clínicos 
como petéquias ou equimoses (3). 

Em 3 pacientes do nosso estudo, a 
hemorragia digestiva ocorreu durante 
um episódio de infecção de vias aéreas 
superiores associado ao uso de AAS. 
As infecções de vias aéreas superio­
res, febre e/ou uso de AAS costumam 
ser fatores precipitantes freqüentes, 
mas os motivos não são bem definidos 
(17). Episódios de tosse, durante as 

infecções respiratórias, determinam um 
aumento da pressão abdominal, e a 
febre ocasiona taquicardia, que cau­
sa um aumento da pressão porta. A 
alteração da função plaquetária e a 
lesão da mucosa gastrointestinal de­
corrente do uso freqüente de AAS 
durante os processos infecciosos tam­
bém aumentam a predisposição ao 
sangramento. 

O diagnóstico da trombose da veia 
porta a partir do achado da espleno­
megalia, costuma ser mais freqüente 
em crianças, provavelmente porque, di­
ferentemente do adulto, em que o baço 
não é palpável até atingir o dobro do · 
seu volume, a esplenomegalia é facil­
mente detectável nas crianças (18). O 
paciente com esplenomegalia maciça, 
pode apresentar ruptura esplênica após 
trauma abdominal (19), risco que se 
torna mais importante durante a infân­
cia. Nenhuma criança deste estudo 
apresentou essa complicação, apesar 
do grande aumento do baço (de 15,2 
em. abaixo do rebordo costal) em um 
paciente (caso 4). 

Vasos colaterais superficiais dilata­
dos no abdômen, os quais costumam 
ser mais freqüentes na hipertensão por­
ta intra-hepática (3) , não foram obser­
vados nos pacientes deste estudo. Da 
mesma forma, em nenhum dos pacien­
tes foi identificada ascite , que pode 
ocorrer transitoriamente nos pacientes 
com trombose da veia porta, sendo 
mais freqüente após a ocorrência de 
hemorragia digestiva (20). Hepatome­
galia em paciente com trombose da 
veia porta não é comum na ausência 
de hepatopatia (6). Um dos nossos pa-

Tabela 2- Manifestações clínicas iniciais de pacientes com trombose da veia 
porta em casuísticas pediátricas 

Autor, ano e país 

MITRA et a/. , 1978 Índia 
ALVAREZ et a/., 1983 França 
DUBUISSON, 1994 França 
SEIXAS et ai. , 1997 Brasil 
GÜRAKAN et a/., 1997 Turquia 
PUGLIESE, 1998 Brasil 
Este estudo 

HDA: hemorragia digestiva alta. 

Nº de Manifestações clínicas iniciais 

pacientes HDA Esplenomegalia 

70 57 13 
108 50 58 
20 5 15 
20 13 7 
34 22 12 
49 32 16 
14 9 5 

SÉRIE DE CASOS 

cientes, portador de síndrome de Tur­
ner, apresentou hepatomegalia discre­
ta, mas a biópsia hepática foi normal 
(caso 5) . 

Sarin et al. (1992) observaram a 
ocorrência de diminuição da velocida­
de de crescimento em algumas crian­
ças com trombose da veia porta, prin­
cipalmente naquelas com maior dura­
ção da hipertensão porta (21). De a cor­
do com esses autores, a menor veloci­
dade de crescimento poderia estar re­
lacionada à diminuição do suprimento 
sangüíneo hepático e desvio de hormô­
nios hepatotróficos. Mehrotra et al. 
(1997) demonstraram que também 
ocorre uma resistência à ação do hor­
mônio de crescimento, podendo ser 
outro fator relacionado ao menor de­
senvolvimento destes pacientes (22). A 
presença de enteropatia perdedora de 
proteína, como complicação da hiper­
tensão porta, também pode estar rela­
cionada (23). A maioria das crianças e 
adolescentes por nós avaliadas apre­
sentou um padrão de crescimento nor­
mal. Em 6/14 (42,9%), os percentis de 
peso e estatura eram menores do que 
25% para a idade, sendo que um dos 
pacientes era portador de síndrome de 
Turner, que costuma estar associada à 
baixa estatura. 

Malformações no coração,.grandes 
vasos, trato biliar e sistema renal fo­
ram descritas em 19% a 40% de crian­
ças com trombose da veia porta, suge­
rindo a existência de origem congêni­
ta para alguns casos (5, 6). No nosso 
estudo, anomalias congênitas foram 
identificadas em 3 (21,4%) pacientes, 
caracterizadas por cardiopatia (em 2 
casos) e malformação do trato genitu­
rinário (em 1 caso). A associação com 
síndrome de Turner, identificada em 2 
pacientes do nosso estudo, já havia sido 
descrita por outros autores (5,13,24). 

Intercorrências no período neona­
tal, constituídas por cateterismo umbi­
lical, onfalite e septicemia, foram iden­
tificadas em 5 pacientes do nosso es­
tudo (36% ). Esta freqüência foi ainda 
mais elevada em dois estudos da lite­
ratura. Uttenreuther-Fischer et al. 
(1997) e Pugliese et ai. (1998) identi­
ficaram cateterismo umbilical em 17 I 
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23 (73,9%) e 20/49 (40,8%) crianças 
e adolescentes com trombose da veia 
porta respectivamente (4, 13). O au­
mento do risco da trombose da veia 
porta associada ao cateterismo umbi­
licàl parece estar relacionado à colo­
cação do cateter em local inadequado, 
ao seu uso prolongado e/ou uso de so­
luções hipertônicas (25, 26, 27). De 
acordo com Roy, Silverman & Alagil­
le (1995), a associação da trombose da 
veia porta ao cateterismo umbilical 
poderia ser relacionada a eventos neo­
natais específicos sobrepostos ao pro­
cesso fisiológico de fechamento da 
veia umbilical e dueto venoso (28). O 
fechamento incompleto do canal veno­
so, que liga a veia porta ao dueto ve­
noso, resultaria em uma redução tem­
porária do fluxo sangüíneo e estase 
dentro do sistema porta, que associa­
da a uma maior suscetibilidade a subs­
tâncias nocivas, como bactérias ou en­
dotoxinas, poderia iniciar um proces~ 
so local de endoflebite, fleboesclerose 
e, como conseqüência, o processo obli­
terativo. A presença de infecções no 
período neonatal, que alcançariam o 
sistema porta por ascensão através da 
veia umbilical ainda não completamen­
te obliterada (onfalite) ou via sistêmi­
ca (septicemia) poderia causar compro­
metimento do seu endotélio e trombo­
se. Através da realização de estudos 
anatômicos de necrópsias de crianças 
submetidas a cateterismo umbilical, 
foram evidenciadas lesões locais, que 
incluíaill edema da parede da veia por­
ta, infiltrado polimorfonuclear e até 
necrose asséptica do endotélio da pa­
rede da veia, indicando a ocorrência 
de lesões no vaso ocasionadas pelo 
procedimento (26). 

Nenhum dos pacientes avaliados no 
nosso estudo apresentou história de 
trombose em outro local fora do siste­
ma porta, o que está de acordo com o 
estudo de ·Pugliese et ai., (1998), em 
que foram avaliadas 49 crianças e ado­
lescentes com trombose da veia porta 
(13). Mais recentemente, a presença 
dos distúrbios trombofílicos hereditá­
rios, como a deficiência das proteínas 
C, S e antitrombina e presença das 
mutações fator V Leiden, G2021 OA da 

protrombina e C677T da metileno-te­
traidrofolato redutase, tem sido inves­
tigada nos pacientes com trombose da 
veia porta. Estes distúrbios, foram pes­
quisados nos pacientes por nós avalia­
dos e os resultados enviados para pu­
blicação (29). 

Em conclusão, a trombose da veia 
porta deve ser considerada em toda 
criança e adolescente com sinais e sin­
tomas sugestivos de hipertensão porta 
na ausência de alteração dos testes he­
páticos e/ou estigmas de hepatopatia 
crônica. Apesar de apresentar uma evo­
lução mais favorável em relação as 
causas intra-hepáticas de hipertensão 
porta, estes pacientes devem ser acom­
panhados regularmente e orientados 
em relação ao uso de medicamentos 
que predisponham a gastrite erosiva, a 
cuidados preventivos pelo risco de rup­
tura esplênica e quanto ao risco imi­
nente de sangramento digestivo. 
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