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Resumo: Sindrome hepatopulmonar (SHP) € uma doenga progressiva que resulta de enfermidades
hepaticas, caracterizada por associacdo entre disfuncdo hepatica como cirrose e/ou hipertenséo
portal, hipoxemia e vasodilatacdo intrapulmonar. Embora a prevaléncia da SHP em criancas sgja
menos documentada, é uma condicdo significativa que requer atencdo especial. Relato de caso:
Crianca com 9 anos, masculino, em acompanhamento regular com hepatol ogista desde o primeiro
ano de vida, com diagndstico de fibrose hepética congénita, hipertensdo portal e varizes
esofagicas, sem sinais clinicos e/ou laboratoriais de cirrose hepédtica. Apresentou diversos
episddios de hematémese com necessidade de intervencéo via endoscopia digestiva alta (EDA).
Em abril de 2024 foi admitido em emergéncia pediarica, por hematémese volumosa,
acompanhado de desconforto respiratorio e hipoxemia, sendo necessaria realizacdo de intubacdo
orotragueal. Recebeu tratamento com octreotide e intervengdo via EDA, com resolugdo do
sangramento. No entanto, cursou com intolerancia a reducéo de parametros ventilatorios, falhas
de extubacdo, levando a investigacdo de hipoxemia refratéria. Durante investigacdo, evidenciado
baqueteamento digital e histérico de cansaco progressivo, esforco para realizagdo das atividades
habituais, notado ha cerca de 6 meses. A hipétese de sindrome hepatopulmonar (SHP) foi
levantada, realizado angiotomografia de torax, sem alteracles, tendo diagnostico confirmado
somente apds realizacdo de ecocardiograma com teste de microbolhas com solucdo salina.
Discussdo: A SHP em criancas € uma condicdo complexa e grave associada a doencas hepéticas
como atresia de vias biliares, trombose de veia porta e outras causas de cirrose hepética. As
complicacOes gasométricas sdo geradas pela presenca de shunt intrapulmonar causado pelas
dilatacOes vasculares intrapulmonares que acarretam elevacdo do gradiente alvéolo-arterial de
oxigénio e/ou hipoxemia, AaO2 >15 mmHg e PaO2 >80 mmHg. A presenca de dilatacOes
vasculares intrapulmonares pode ser identificada através de ecocardiograma, sendo o
ecocardiograma transtorécico com teste de microbolhas considerado padrdo-ouro. Até o
momento, ndo ha alternativas medicamentosas comprovadas para 0O tratamento, sendo o
transplante de figado como Unica opcéo efetiva. O paciente, apesar de manter acompanhamento
regular com especialista evoluiu com progressdo mais importante dos sinais sugestivos da
sindrome apds descompensacdo aguda da doenca de base. Conclusdo: O caso relatado e a
discussdo destacam uma complicagdo clinica grave, sinalizando para uma necessidade de maiores
estudos nesta faixa etéria. E crucia que a comunidade médica, especialmente, pediatras, esteja
atenta para o diagnéstico diferencial em paciente com doenca hepética que evoluem com
hipoxemia.
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