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Resumo: A Sindrome hepatopulmonar (HPS) é caracterizada pela triade de doenca hepética, hipoxemia e
presenca de dilatagbes vasculares intrapulmonares que produzem shunt intrapulmonar (SIP)
direita-esquerda. O transplante hepatico (TH) € o tratamento de escolha. Eventualmente, terapias
aternativas além da suplementacéo de oxigénio, necessitam ser utilizadas até a realizacdo do TH.
Relatamos o0 caso de um menino com cirrose e SHP muito grave tratado com Oxido nitrico e
sildenafil antes do TH."Menino, 3 anos, hepatopatia secundéria a sindrome obstrutiva sinusoidal.
Apresentando SHP muito grave definida por hipoxemia grave (PaO2 42 mmHg em ar ambiente)
e presenca de SIP 4+/4+ por ecocardiograma com microbolhas. AngioTC de térax com
anormalidades vasculares pulmonares do tipo |. Tratamento inicial com Allium sativum (capsulas
de alho) sem sucesso. Evoluiu com insuficiéncia respiratoria, sendo necessario CNAF e VM.
Recebeu azul de metileno EV e posicéo de Trendelenburg, com pouca resposta, sendo substituido
por pentoxifilina e Oxido nitrico inalatério (ONi). Houve melhora progressiva, sendo possivel
desmame do ONIi, inicio de sildenafil e suspensdo da VM apds 8 dias. Realizado CAT-D, sem
identificacéo de hipertensdo pulmonar. Submetido a TH em uso de pentoxifilina e sildenafil ha 30
dias. Iniciado ONi na 122 hora de PO por hipoxemia grave. ONi e VM suspensos no 10° PO. Alta
da UTIP no 15° PO em uso de O2 por CEN (Sat 92%). Suspenso pentoxifilina e sildenafil. Alta
hospitalar no 20° PO, em ar ambiente"" Considerando a gravidade do caso, adaptamos o algoritmo
proposto por Gupta para manejo da hipoxemia grave na SHP refrataria, levando em conta a idade
do paciente e a disponibilidade das medicacBes. O azul de metileno foi utilizado por causar
foi usada para redistribuir o fluxo sanguineo e melhorar a oxigenacéo, baseando-se nalocalizacéo
predominante dos vasos dilatados da SHP nas bases pulmonares. Embora o uso de
vasodilatadores teoricamente possa agravar a SHP, o ON inalado tem sido utilizado com bons
resultados, pela sua capacidade de desviar 0 fluxo sanguineo pulmonar dos vasos basais
dilatados, responséveis pela hipoxemia, melhorando a oxigenacdo. Porém, seu uso é limitado pela
possibilidade de toxicidade. Ja o efeito vasodilatador do sildenafil nha SHP mostra resultados
contraditorios, havendo tanto descricdo de piora da dispneia e da hipoxemia quanto de melhora
da oxigenacdo. Neste caso, optamos pelo seu uso pela alta possibilidade de hipertensdo pulmonar
associada. O uso sequencia das medicacdes com avaliacdo clinica continua possibilitou a
realizacdo do TH e resolucdo da SHP."Concluimos que o tratamento da SHP até a realizagdo do
TH é desafiador, com evidéncias limitadas a relatos de casos e séries de casos. O uso de
medicagdes com acdo vasodilatadora pulmonar na SHP grave deve ser cauteloso e realizado em
ambi ente cuidadosamente monitorado.
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