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Resumo

Os autores apresentam o caso clinico de uma
doente do sexo feminino, de 58 anos, sem ante-
cedentes pessoais relevantes, sujeita a resseccdo
extensa jejuno-ileal, num hospital de Luanda, por
trombose da artéria mesentérica superior. Pos-
teriormente transferida para o servigo 1 do Hos-
pital dos Capuchos, foi diagnosticada a existén-
cia de tromboses a nivel das veias porta, mesen-
térica superior e eixo esplénico. Os estudos efec-
tuados revelaram défice de proteinas C e S. O
estudo paralelo da filha e neta revelou, também,
défice de proteina C.

Palavras chave: défice de proteina C, trombo-
ses abdominais miiltiplas, anticoagulantes orais

Abstract

The authors present a case report of a female
patient with 58 years old, previously healthy, in
whom extensive jejuno-ileal ressection was made
because of superior mesenteric artery thrombo-
sis, at Luanda hospital. She was transferred to
our hospital and the diagnosis of portal, superi-
or mesenteric and esplenic axis venous throm-
bosis was made. The diagnostic evaluation reve-
aled deficit of protein C and S. The concomitant
study of her daughter and grand daughter also
revealed deficit of protein C.

Key words: deficit of protein C, multiple abdo-
minal thrombosis, oral anticoagulant
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Introducéio

O défice congénito de proteina C encontra-se descri-
to em, pelo menos, 1% dos doentes com tromboembo-
lismo venoso, sendo mais frequente em doentes com
menos de 40 anos”.

Varios estudos apontam para uma transmissao autos-
sbmica dominante sem preferéncia de sexo?.

Nio parece existir uma relacao directa entre a gravi-
dade clinica e o grau de défice da proteina C1.

A proteina S, outra proteina plasmatica depende da
vitamina K, serve como cofactor da proteina C activa-
da’.

Os autores apresentam o caso clinico de uma doente
com tromboses abdominais multiplas, a quem se diag-
nosticou um défice congénito de proteina C e S, apds
exclusao de causas secundarias.

Caso dlinico

Doente de 58 anos, sexo feminino, raga eurocaucasi-
ana, natural e residente em Venda Novas.

Sem antecedentes pessoais relevantes e aparentemen-
te saudadvel até finais de Julho de 1994, altura em que,
estando em Angola, inicia um quadro sibito de dor
abdominal persistente, tipo moinha, localizada no flan-
co e fossa ilfaca esquerdos, acompanhada de nauseas e
febre alta (39,5°C).

Internada num hospital de Luanda, os exames com-
plementeres de diagnostico revelaram: anemia (Hb 8
g/dD com leucograma, provas de coagulacdo e testes
normais, pesquisa de Plasmodium negativa e uma uro-
cultura positiva para Klebsiella.

O ECG e a telerradiografia do toérax nio mostravam
alteracoes. A ecografia abdominal e renal evidenciou
apenas uma litiase renal bilateral sem padrio obstruti-
vo.

Por agravamento da situacdo clinica, com a instala-
¢do de um quadro de abdémen agudo, procedeu-se a
laparotomia, tendo sido diagnosticado trombose da ar-
téria mesentérica superior, e realizada resseccao exten-
sa jejuno-ileal.

O pos-operatdrio decorreu sem complicacdes, pelo
que a doente teve alta, assintomatica, 14 dias apds a
intervengio cirdrgica. Cerca de 24 horas depois, foi re-
internada com as queixas iniciais, coexistindo anemia
(Hb 7 g/dl) previamente diagnosticada e que se agra-
vara apesar das transfusdes sanguineas.

A doente foi transferida para o nosso servico, no
Hospital de Santo Anténio dos Capuchos, em Lisboa.

A entrada, referia astenia, adinamia, emagrecimento
ndo quantificado, dor abdominal persistente, tipo mo-
inha, com a mesma localizacio (flanco e fossa iliaca
esquerdos), sem irradiacio, acompanhada de nauseas
com vomitos esporadicos incaracteristicos e dejeccodes
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pouco frequentes de fezes pastosas a liquidas, em pe-
quena quantidade, sem sangue, muco ou pus. Ao exa-
me objectivo apresentava-se com pele e mucosas dis-
cretamente descoradas, escleréticas anictéricas, e tem-
peraturas subfebris (37,22C).

A auscultagao cardio-pulmonar ndo revelava altera-
¢oes e a palpac¢do abdominal profunda evidenciava dor
em todos os quadrantes abdominais, com figado e baco
aumentados de volume, sem sinais de irritagio perito-
neal.

A partir do 3¢ dia de internamento, houve um agrava-
mento progressivo da sintomatologia referida, com fe-
bre alta (41°C) tipo remitente e aparecimento de urina
de cor castanha escura. O exame fisico era sobreponi-
vel ao anterior.

Laboratorialmente, apresentava pancitopenia: GV
3060000, Hb 6,1 g/dl, VGM 59 fl, Hct 18,4% e CHGM
33,7 g/dl, com reticulocitos corrigidos normais, GB 2300
mm3 com férmula leucocitiria mantida e plaquetas
61000 mm3. A VS era normal.

O metabolismo do ferro revelava ferritina aumenta-
da. As provas de coagula¢io mostravam TP 60% (19,3s),
com INR 1,3 e PTT 40,7s. As transaminases estavam li-
geiramente aumentadas (AST 70 Ul e ALT 65 Ul e a
LDH era de 700 UL A urina tipo II apresentava protei-
naria vestigial.

Sangue, urina e fezes foram cultivados com resulta-
dos repetidamente negativos. A electroforese das pro-
teinas com imunofixa¢ao das imunoglobulinas era nor-
mal. O mielograma nio revelou alteracdes, a pesquisa
de leishmania e a mielocultura foram negativas. Pes-
quisa de sangue oculto nas fezes, pesquisa de plasmo-
dium, VIH, VDRL e serologias virais negativas.

Telerradiografia do térax e ECG seriados sem altera-
¢oes. Ecocardiograma sem evidéncia de qualquer ve-
getagcdo ou trombos murais e com boa fungio sistolica
global. A ecografia abdominal, renal e pélvica revelou
hepatomegalia moderada com esplenomegalia marca-
da, microlitiase renal bilateral e provavel trombose par-
cial da veia esplénica. O estudo abdominal por tomo-
grafia computorizada, eco-Doppler do sistema esple-
no-portal e angiografia do tronco celiaco e da mesen-
térica superior permitiram o diagnostico de trombose
da veia porta com extensdo ao eixo espleno-portal,
trombose da veia mesentérica superior, dilatacio ca-
vernosa da veia porta, ectasia dos vasos do hilo esplé-
nico e hepatoesplenomegalia. O eco-Doppler caroti-
deo e o triplex scan dos membros inferiores nio mos-
traram trombos.

Outros exames laboratoriais foram realizados e com
resultados negativos: serologia para conectivites, de-
terminagdo de frac¢oes do complemento e imunocom-
plexos circulantes seriadamente dentro dos parametros

normais; anticorpos anticardiolipina e anticoagulante
lapico com valores normais; teste de sucrose, pelo ca-
lor e de Ham com pesquisa de hemoglobinuria e de
hemossideriniria negativos; doseamento de haptoglo-
bina, teste de Coombs directo e indirecto negativos, e
marcadores de hepatite viral e tumorais sem alteragoes.

Dos restantes exames laboratoriais requisitados sali-
enta-se a electroforese da hemoglobina que revelou a
existéncia de B-talassemia minor.

O estudo dos factores da coagulacdo foi compativel
com défice de proteina C (42%), de proteina S (21%) e
dos factores VII e X (respectivamente 51% e 33%). Os
factores V, VIII, IX, XII e a antitrombina III eram nor-
mais.

Ao 23° dia de internamento com terapéutica de su-
porte, antibioterapia de largo espectro (ceftriaxone,
netilmicina e metronidazol) e heparina em perfusio, a
curva febril regrediu, associando-se franca melhoria sin-
tomatica, tendo a doente tido alta, ao 572 dia, medica-
da com anticoagulantes orais. A doente foi informada
quanto a necessidade de diariamente recorrer ao servi-
¢o para controlo da terapéutica anticoagulante. Contu-
do, s6 veio ao hospital 5 dias depois por um quadro de
febre alta (41°C) e sinais inflamatorios exuberantes a
nivel da mama. Foi reinternada e, ap6s controlo labo-
ratorial, verificou-se a manutengio de pancitopenia com
agravamento das provas de coagulacio (TP 10%, INR 4
e PTT 68 s). A telerradiografia do térax era normal, ndo
tendo sido possivel realizar outros exames complemen-
tares por dificuldade em mobilizar a doente.

Apesar de reinstituida terapéutica com medidas de
suporte e antibioterapia de largo espectro, a doente veio
a falecer ao 13° dia de internamento com um quadro
de coagulagio intravascular disseminada associado a
sepsis.

Paralelamente, foi feita a determinac¢io das proteinas
C e S na filha, neta e no irmdo da doente. A primeira
apresentava um défice de proteina C de 36% e a segun-
da de 28%, ambas com proteina S normal. O irmao da
doente nao apresentava qualquer défice.

Discussiio

A proteina C, uma proteina plasmdtica vitamina K-
dependente, € um componente fisiologico importante
no sistema anticoagulante. A sua activagio faz-se pela
trombina.

A proteina C promove a fibrindlise e, assim, o seu
défice traduz um estado de hipercoagulabilidade'. O
figado € provavelmente o seu local de sintese’.

A proteina S é requerida para expressdo da activida-
de anticoagulante da proteina C. No entanto, o défice
de proteina S também pode predispor a tromboses re-
correntes?,
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Os doentes com défice de proteina C podem desen-
volver tromboses em locais pouco frequentes, como as
veias axilares, mesentéricas e cerebrais.

As tromboses venosas superficiais ou profundas,
muitas vezes acompanhadas por embolismo pulmonar,
sdo os problemas mais frequentemente encontrados.
Tromboses arteriais nao sio raras’.

No caso clinico apresentado, demonstrou-se a exis-
téncia de défice de proteina C e S numa doente com
tromboses abdominais multiplas.

Foram excluidas as causas secundarias que eventual-
mente pudessem estar relacionadas com o défice des-
tas proteinas como: neoplasia maligna, doenca hepaiti-
ca, insuficiéncia renal crénica, dicumarinicos, existén-
cia de proteinas circulantes “lupus-like.

Feita a determinagdo destas proteinas ao irmao, filha
e neta da doente, apresentaram, estas Gltimas também,
um défice de proteina C, com proteina S normal.

A exclusao de causas secundirias e o achado do dé-
fice de proteina C em familiares leva-nos a admitir estar
perante uma situagdo congénita.

No que respeita a terap€utica nas situacdes de hiper-
coagulabilidade, estd indicada a heparina, devendo ini-
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ciar-se anticoagulantes orais cinco dias antes de parar a
heparina, dado o risco de se produzir um estado para-
doxal de hipercoagulabilidade?.

Em doentes assintomaticos, com défice minimo a
moderado desta proteina, nio estd indicada a profila-
xia com anticoagulantes orais; mesmo nos casos de
défice acentuado, € discutivel a preven¢io medicamen-
tosaZ.

Em doentes heterozigotos com défice de proteina C
e S, estd descrita a ocorréncia de micro-enfartes veno-
sos superficiais, vasculite e necrose cutinea, 3 a 5 dias
apos o inicio de terapéutica com dicumarinicos. A ne-
crose atinge preferencialmente as extremidades, mama
e pénist3¢,

O tratamento desta situacdo inclui heparina, vitami-
na K, plasma ou concentrado de proteina C, ndo estan-
do, contudo, clara a reversibilidade das lesdes®.

O quadro inflamatério bilateral das mamas que esta
doente apresentou no 2¢ internamento foi considerado
uma complica¢io da anticoagulacio oral. Apesar da
terapéutica instituida, a doente faleceu com um qua-
dro de coagulacdo intravascular disseminada associa-
do a sepsis.
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