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Resumo

Objetivo: Analisar a evolugdo de pacientes pediatricos avali
dos para Transplante Hepatico.

Métodos: Foram revisados os prontudrios das primeiras §
criancas e adolescentes portadores de hepatopatias cronicas,
idades de 5 meses a 19 anos (x= 6,8 anos), que foram avaliado
agosto de 1994 a margo de 1996, para realizar transplante de fig
Os dados colhidos foram referentes as caracteristicas demograf
dos pacientes, causa da hepatopatia, avaliacdo psicossocial
pacientes e de seus responsaveis e avalia¢ao clinico-laboratorial
acordo com a gravidade da doenga, os pacientes foram classificg
como ativos (aguardando doagao), em avaliacéo, inativos (hep
patia compensada) e excluidos por motivos psicossociais, médi
ou por mé indicacao.

Resultados:Oito pacientes (12%) foram transplantados, send

Abstract

Objective: To analyze the evolution of pediatric patients cho-
sen for hepatic transplantation.
5 Methods: A review was made of the clinical charts of the first
con®5 children and adolescents with chronic liver disease, aged 5
5, denonths to 19 years (X = 6.8%), chosen for liver transplantation
ndoduring the period of August 1994 to March 1996. Data refer to the
caspatients’ demographic characteristics, etiology of their liver dis-
dosase, their psychosocial situation and of their parents, and their
. Declinical and laboratorial evaluation. According to the severity of the
dosdisease, patients were classified as active (waiting for a donor), in
hto- evaluation, inactive (compensated liver disease), and excluded for
cos psychosocial or medical conditions, or because of bad indication.

Results: Eight patients (12%) received transplantation, and

o one of them died. Seven (11%) died when in evaluation or waiting

a-

que somente um foi ao 6bito. Sete (11%) morreram enquanto foradonor. Ten patients (15%) were excluded from the waiting list:

estavam sendo avaliados ou aguardando um érgdo. Dez pacie
(15%) foram excluidos da lista de espera: 6 por problemas soc
e 4 por problemas médicos. Nenhum paciente foi afastado
indicacgdo incorreta. Seis pacientes estdo em lista ativa, aguardd
doador. Dos outros pacientes, 23 (35%) estdo em avaliacao €
(17%) estdo como inativos na lista.

Conclusdes Onze pacientes (17%) ndo foram submetidos
transplante devido ao avangado grau da hepatopatia. Enfatizam
importancia da doagdo de 6rgdos e o encaminhamento precoce|
pacientes.
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ntep for social problems, and 4 for medical problems. No patient was
ais excluded for bad indication. Six patients are in the active list,
por waiting for donor. The other 23 patients (35%) are in evaluation, and
ndoll (17%) are classified as inactive in the waiting list.

11  Conclusions:Eleven patients (17%) were not operated on due

to the advanced stage of the liver disease. We emphasize the

a necessity of organ donation, and the early contact of the patients
bs awith a reference center.

dos
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pediatrico, hepatopatia cronica em crianca.

Introducgéo
O transplante de figado melhorou dramaticamente

plantation, chronic liver disease.

prognastico obrigatoriamente fatal hoje podem ser subme-
a tidos a um transplante hepatico que apresenta 85 a 90% de

taxa de sobrevida das criancas e adolescentes com doengagobrevida apos 1 ano, na maior parte dos céntros

hepéticas terminats Pacientes que antigamente tinham

. Gastroenterologista Pediatrico do Programa de THI.

. Nutricionista do Programa de THI.

. Assistente Social do Programa de THI.

. Cirurgi&o do Programa de THI.

. Coordenadora do Programa de THI.
Servico de Pediatria. Unidade de Gastroenterologia Pediétrica. Progra-
ma de Transplante Hepatico Infantil (THI) do Hospital de Clinicas de
Porto Alegre - RS.
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Os critérios de selecdo dos candidatos ao transplante
hepatico determinam em grande parte as taxas de sucesso
desse tratamento em um determinado cénfxdarefa de
definir quais pacientes vao necessitar e se beneficiar com
um transplante e quando ele deve ser realizado nao é
simples e é o objetivo primeiro do processo de avaltacéo

Concordamos com Whitington e Alorfsquando di-
zem que os fatores que indicam a necessidade de um

75
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transplante devem ser classificados em: a) hepatopatia "
primaria com progressao para faléncia hepatica; b) doenca ’
hepética ndo progressiva, mas que apresenta uma morbida- s — —
de que ultrapassa os riscos do transplante; c) erro inato do .
metabolismo cuja deficiéncia enzimatica possa ser corrigi-
da pelo transplante (ex.: Criggler-Najar, Wilson). Mais ¢
raramente, ha indicacdo para doenga hepética secundaria a,
Fibrose Cistica e a tumores malignos do figado. Quando o
paciente apresenta qualquer uma dessas indica¢des, deve? ]
ser encaminhado o mais brevemente possivel para ser
avaliado para transplante hepéfice o melhor momento
para enviar o paciente sera, portanto, imediatamente ap0s "< 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10 1112 13 14 15 16 17 18 19
o diagnéstico de uma dessas situatoes

A progressiva melhora na sobrevida dos transplantes de
Orgéos tem levado a um numero cada vez maior de pacien-
tes que aguardam transplantes como opcao para tratamento
de umadoencaterminal. Dessa forma, o nimero de pacien-
tes inscritos nas listas de espera para realizar transplante

vem crescendo, fazendo com que aproximadamente Um (3¢) eram portadores de Hepatopatia Cronica secundaria a
terco dos pacientes morra enquanto aguarda Srgsios Deficiéncia de Alfa-1-Antitripsina e 0s outros 4 pacientes
da hoje, em numerosos centros, orisco de morte & maior Nasram portadores de Fibrose Hepatica Congénita, Hiperten-
listas de espera do que apds o transplante, e muitas criancagzo Porta Idiopatica, Glicogenose e Tirosinemia. A distri-
ainda morrem antes mesmo de estarem inscritas em umapico dos pacientes de acordo com a doenga de base esta
lista de espera para transplante heptiGoinadequado  representada na Figura 2. Os pacientes foram categoriza-
nimero de transplantes néo € atribuido somente a falta degos em: a) ativos (aguardando doac&o), b) em avaliagéo, c)
doadores, mas também a dificuldade de transformar poten-inativos (hepatopatia compensada) e d) excluidos por mo-
ciais doadores cadavéricos em doadores efétivos tivos psicossociais, médicos ou ma indicacao.

O objetivo do presente trabalho é analisar a evolugéo
dos primeiros 65 pacientes avaliados no Programa de
Transplante Hepatico Infantil (THI) do Hospital de Clini-
cas de Porto Alegre (HCPA).

1

Idades dos Pacientes

Figura 1 - Idades dos pacientes em lista de espera para trans-
plante hepatico

AVB
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Entre agosto de 1994 e marco de 1996, 65 criangas e 1
adolescentes, portadores de hepatopatias crbnicas, foram
avaliados no Servico de Pediatria, Unidade de Gastroente- HHP Al
rologia, Programa de THI, do HCPA. Desses pacientes, 33 ° —'—'ﬂ’&'i‘
eram do sexo masculino (51%) e 59 eram brancos (91%).

As idades variaram de 5 meses a 19 anos, com uma média Diagnéstico
de 6,8 anos. A distribuicdo dos pacientes por idade é AVE-Atesiabe vias Bilares

CC - Cirrose Criptogénica

mostrada na Flgu ral. HHP - Outras Hepatopatias com Hipertens&o Porta

HCAAI - Hepatite Cronica Ativa Auto-imune

I I I 0 DM - Doengas Metabdlicas
A maior parte dos pacientes, ou seja, 34 (52%) era Dl Docngas Metabal

proveniente do interior do Estado, enquanto que 28 (43%)  cE- colangite Esclerosante
eram d_a Grande Porto Alegre e 3 pacientes (5%) eram Figura 2 - Diagnésticos dos pacientes em lista de espera para
proveniente de Santa Catarina. transplante hepatico

Trinta criancas (46%) eram portadoras de Cirrose Biliar
Secundaria a Atresia das Vias Biliares Extra-Hepaticas
(AVBEH), 13 (20%) de Cirrose Criptogénica, 5 (8%) de
Hepatite Cronica Ativa Auto-Imune. Quatro pacientes (6%)
eram portadores de Ductopenia, sendo 2 do tipo Sindroma-
tica (Alagille) e 2 do tipo N&o-Sindromatica. Outras 4 Resultados
criancas eram portadoras de Trombose da Veia Porta. Trés  Dos 65 pacientes avaliados, 8 (12%) foram transplanta-
pacientes (5%) apresentavam Colangite Esclerosante, sen-dos. Trés adolescentes foram enviados para o Programa de
do 1 do tipo priméaria e 2 associadas a Retocolite Ulcerativa Transplante Hepético de Adultos da Santa Casa de Miseri-
e Histiocitose das Células de Langerhans. Dois meninos cdrdia de Porto Alegre e 5 tiveram o procedimento realiza-

cc
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do no Programa de Transplante Hepatico Infantildo HCPA. encaminhados precocemente daqueles que o séo tardia-
Dos 5 pacientes transplantados no HCPA, o paciente de mente. Esses Ultimos apresentardo complica¢des dificeis
ndmero 1 foi submetido a transplante em margo de 1995. de controlar no momento do transplante, apresentando um
Devido a complicacdes severas, foi retransplantado em risco muito maior de mortalidade peri e pds-operatoria
julho, vindo a falecer em agosto do mesmo ano. Os outros  Concordamos com Kleinmae Paradidque as crian-
4 apresentaram excelente evolugéo 9 meses, 6 meses, 4as devem ser colocadas em lista ativa quando ha uma
meses e 2 meses apods o transplante. Os pacientes que né@eterioracéo clinica progressiva e irreversivel. Sinais de
foram operados no HCPA também apresentaram uma boadescompensac&o hepatica, uma qualidade de vida inaceita-
evolugdo 20, 8 e 2 meses apos o transplante. vel (prurido, desnutricdo, raquitismo ou neuropatia) s&o
Sete criancgas (11%) morreram aguardando o transplan- indicadores importantes do momento adequado do trans-
te, em conseqiiéncia da descompensacéo de suas doeng¢gsdante ao lado da auséncia de contra-indica¢gdes formais.
de base: Cirrose Secundaria a AVBEH em 5, Ductopenia Na crianca, a escolha do momento do transplante hepéa-
N&o-Sindromatica em 1 e Tirosinemia em 1. tico pode ser considerada diferente daquela do adulto, ja
Dez pacientes (15%) foram excluidos da lista de espera. que o objetivo é de oferecer, através da cirurgia, uma vida
Nenhum foi afastado da lista por indicagdo incorreta. Seis normal por um periodo de tempo maior. Deve-se restaurar
o foram por problemas sociais e 4 por problemas médicos, o crescimento fisico e desenvolvimento intelectual, assim
ou seja, ja ndo apresentavam condicdes clinicas vidveis como promover a escolaridade, antes que sejam alterados
para a realizacao do transplante. Os problemas sociaisde maneira prolongada e irreversivel pela doenca de base.
apresentados pelos pacientes foram, em um caso, pais conPor essas razdes, € conveniente realizar o transplante nas
doenca psiquiatrica grave, sem a presenca no meio familiar melhores condi¢ées, com os melhores doadores e, se pos-
de outra pessoa que pudesse encarregar-se do paciente. Emivel, fora da urgénda
relagdo aos outros 5 pacientes, as condigdes socioecondmi-  Os resultados sdo melhores nas criangas transplantadas
cas da familia eram téo precarias que o acompanhamentodepois de 1 ano de idade ou com peso superior a 10 kg e
do paciente poderia ficar comprometido, apesar da comple- quando o procedimento é realizado eletivamente, ndo de
ta gratuidade do tratamento. urgéncid-10 Sabe-se que os receptores com um melhor
Temos, no presente momento (marco de 1996), 23 estado nutricional apresentam menos complica¢des cirtr-
pacientes (35%) em avaliacao, isto é, completando toda a gicas e infecciosas severas, requerendo menor niimero de
investigacao pré-transplante, e 11 (17%), que se apresen-retransplantes. A taxa de evolugdo para o Obito também é
tam em bom estado geral, ja tendo realizado todos os significativamente menét.
exames (Lista Inativa). O protocolo (Figura 3) utilizado Em relacéo as indicacdes atuais de transplante hepatico
rotineiramente para a investigacao pré-transplante consistepara criancas, em primeiro lugar estdo as hepatopatias
em avaliag&o laboratorial bioguimica, imunoldgica e mi- colestaticas cronicas, dentre as quais a AVBEH representa
crobioldgica, avaliagdo nutricional e metabolica, avaliagdo de 50 a 70% em todos os cenfrbs Em segundo lugar
neuro-cardio e pneumologica. Outros sistemas organicos estso as doencas metabdlicas, nas quais, ocasionalmente, a
sdoinvestigados quando necessario. A avaliagdo radiologi- estrutura hepética ndo esta primariamente alterada (por
ca e fundamental, assim como a avaliagao psiquiatrica e exemplo, Doenca de Criggler-Najar). As faléncias hepati-
social dos pacientes e seus pais. cas fulminantes, representadas principalmente pelas hepa-
Seis criangas estdo em Lista Ativa, ou seja, devem ser tites virais, constituem o terceiro grupo. Ha ainda, de
transplantadas a qualquer momento, estando a espera apeacordo com a literatura, indicacfes de transplantes em caso

nas de doadores. de tumores que, quando confinados ao figado, apresentam
_ excelentes taxas de sobrevida a curto graio entanto,
Discussao causam a morte dos pacientes em 50% dos casos por

Os pacientes pediatricos portadores de hepatopatiasrecorrénciéz.
progressivas e irreversiveis desenvolvem complicacbes Em nossa casuistica, 46% das criancas em lista de
clinicas significativas e muitas vezes devastadoras dentro espera sdo portadoras de cirrose biliar secundaria a Av-
de periodos de tempo relativamente cdttos BEH. Dos 7 pacientes que foram ao 6bito aguardando

E da maior importancia identificar os pacientes mais transplante, 5 eram também portadores dessa doenca.
provaveis de evoluir para a faléncia hepatica, pois o perio-  Especula-se que a raridade com que se consideram, na
do de espera para os candidatos a um transplante de figaddaixa etaria pediatrica, as doencas do figado entre as prin-
pode ser longo. As criangas menores e 0s pacientes docipais causas de morbi-mortalidade seja uma nitida subes-
grupo sangiiineo O s&o os mais atingidos timativa do problema. Lloyd-Stfif, em Chicago, verifi-

O melhor momento para enviar um paciente para um cou que 6,6% dos Obitos em criangas estiveram relaciona-
centro de referéncia é tio logo esse paciente seja identifica-dos a hepatopatias, e Silveira e colaboradfiras HCPA,
do como portador de uma hepatopatia que vai necessitarem Porto Alegre, obtiveram dados semelhantes. Os autores
transplanté. Nem sempre é facil separar os pacientes concluiram que 9% dos 6bitos pediatricos no HCPA tive-
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Figura 3 - Protocolo de Avaliacdo Pré-Transplante Hepatico (Resumido)

ram como causa béasica as hepatopatias. Dos 65 pacientepacientes admitidos para Transplante Hepatico, 96 eram
gue entraram na presente lista de espera para transplante, portadores de cirrose biliar secundaria a AVBEH, 8 de
(11%) faleceram e 11 (17%) nao foram submetidos ao cirrose secundaria a Deficién@dAT, 8 de cirrose, 5 de
procedimento pelo avancado estagio da hepatopatia. Portacolangite esclerosante, 4 de Doenca dos Byler, 3 de Tirosi-
e colaboradores, em S&o Paulo, de 1989 a 1996 tiveram 26emia e 0s outros de causas variadas (comunica¢ao pesso-
pacientes avaliados para Transplante Hepético. Dessesal).

135 entraram em lista de espera. Os outros 134 pacientes A doenca hepética terminal na faixa etaria pediatrica é
foram excluidos ou por mas condi¢des socioecondmico e uma condicdo grave que se acompanha de hipertenséo
culturais (48%), ou porque evoluiram ao 6bito (52%). Dos portal, hiperesplenismo, ascite e da possibilidade de seque-
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, 2.
las permanentes, como retardo motor e mental. Se é possi-

vel evitar essas conseqiiéncias desastrosas realizando pre-
cocemente um transplante hepatico, ndo ha razao parag,
retardar o procedimento. A experiéncia da Ultima década
indica que o transplante hepatico pediatrico ndo é somente
um procedimento que salva vidas, mas uma modalidade 4.
terapéutica que melhora a qualidade de vida do pa&ente

O desafio no transplante de figado pediatrico continua
sendo a disponibilidade de doadores viaveis, que € o fator
limitante maior nos transplantes em geral. Dada a concen-
tracao urbana de nossa populacdo, o nimero de doadores
em potencial, adultos e crian¢as, ndo € pequeno. Uma
andlise sucinta do problema indica que muitos doadores
sdo, na verdade, perdidos. Para Chapchap é%ats.
fatores sdo mudltiplos e incluem a rapida deterioracao das
condi¢cdes hemodinamicas, a falta de conhecimento dos
programas de transplantes, temor de envolvimento emo-g.
cional e médico-legal por parte dos intensivistas, recusa de
doacéo dos familiares e outtésCoelho e colaboradore’s
avaliaram, na cidade de Curitiba, as opinides e conheci- 9.
mento de médicos intensivistas sobre doacéo de érgéos e
concluiram que, embora eles sejam favoraveis a doagao el0.
estejam dispostos a participar ativamente na obtencéo de
consentimento de familiares para doacéo, o conhecimento 11-
basico sobre a legislagdo brasileira e os varios aspectos
médicos do transplante é insatisfatério. Resta, portanto,
fazer ampla e objetiva campanha educativa e de conscien-
tizacdo, tanto da populagdo médica, quanto da populagéo
leigal®. 13,

Enfatizamos, entéo, baseados no estudo desses pacien-
tes e na literatura mundial, a importancia da doacao de
Orgéos e 0 encaminhamento precoce dos pacientes. Dos 54.
pacientes transplantados no HCPA somente 1 foi ao 4bito
mas 4 apresentaram excelente evolugéo, com uma melhora
evidente na qualidade de vida.

O futuro dos transplantes hepaticos pediatricos vai
certamente envolver o uso crescente de doag¢des intervivos
e transplantes segmentares com o objetivo de resolver o
problema das doag¢8es. Mais pesquisas nesse campo sdo
aguardadas para contribuir com outras soluc¢des ao proble-1g.
ma. Transplantes interespécies (xenotransplantes) e trans-
plantes de células sdo op¢des que acreditamos venham a se
tornar realidade em um breve espaco de tempo. 17.

Adendo: Em janeiro de 1997 foram realizados 15
Transplantes Hepéticos Pediatricos no HCPA; 4 pacientes
ja tém mais de 1 ano de evolugéo.

12
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