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Relato de Caso

Leticia, feminina, 29 anos,

Palpitacdes, tremores e -~ Dor abdominal cronica

sudorese que iniciaram apos
sua primeira gestacao.




Relato de Caso \iif

Em 2019 durante investigacao — TC de abddémen:

heterogénea, com areas hipodensas e calcificacbes de
permeio, medindo cerca de 9,3 x 7,6 x 7,2 cm na

topografia da adrenal esquerda.”

Encaminhada ao INCA - primeira consulta em marco/23

Novo exame de Iimagem: “Formagdo expansiva
heterogénea com calcificagcbes no interior e perifericas,

medindo cerca de 7,6 x 6,7 cm localizada na retrocavidade

dos epiplons e no retroperitbneo, a esquerda.”



Relato de Caso
QD

Diagnostico: Feocromocitomal/paraganglioma

» Acido vanilmandélico = 66 (VR: até 6,6)

« Catecolaminas plasmaticas:

- Dopamina = 321,4 (VR: ate 85)
- Epinefrina = 15 (VR: ate 84)
- Norepinefrina = 30 (VR: ate 420)
« Metanefrinas urinarias:

- Noradrenalina = 297,11 (VR: até 97)
- Adrenalina = 3 (VR: até 27).




Relato de Caso

Programado resseccao cirurgica -> gestacao -> Doxasozina

G3P2A0

Uma cesarea ha 7 anos por descontrole pressorico Gestacao atual:

um parto vaginal ha 2 anos sem intercorréncias. Realizou > 10 consultas de pré-natal

Diabetes gestacional, com

glicemias controladas sem

N W
S 7 insulinoterapia
N 7

Sorologias gestacionais e S
TORCHS sem alteracoes 7



Durante a gestacao: RNM: “Massa heterogénea com
efeito expansivo, medindo 19,4 x 59 x 9,5 cm,
localizada no retroperitbneo entre o hilo renal
esquerdo e a aorta. A lesdo apresenta centro
liquefeito com hipossinal em T1 e hipersinal em T2,
tem contato com a aorta, tronco celiaco e artéria
esplénica (com diametro preservado), comprime
extrinsecamente a artéria mesentérica superior, artéria
renal esquerda (deslocada posteriormente), as quais
tem calibre e fluxo preservado. A massa também
comprime o rim esquerdo no seu eixo anteroposterior.
Sugestivo de paraganglioma retroperitoneal para-

aortico a esquerda.”



Foi programada cesarea para interrupcao do parto devido ao descontrole pressorico /
materno, resultando em recem nascida a termo, feminina, Apgar 9/9, com bolsa rota no ato,

sem manobras de reanimagao neonatal necessarias. \/
Com poucas horas de vida, apresentou importante palidez no membro inferior esquerdo, apesar de

tentativas iniciais de aquecimento do mesmo, evoluindo com pulso de dificil caracterizacao.

4 N
!




Hipotese diagnostica

RN a termo, parto cesareo

- Parto sem Membro inferior esquerdo
por descontrole pressorico .~ -
. ; complicacoes palido, com
materno (paraganglioma) pulso débil

TROMBOSE ARTERIAL ESPONTANEA



Trombose no recéem-nascido

- Populacao geral: 0,05 casos/1.000 nascidos vivos
. 2,4 casos/ 1000 admissoes em UTI neonatal
- RN tem maior risco que demais criancas -> alteracoes circulatorias e imaturidad-

hemostasia

Rashish G, Paes BA, Nagel K, Chan AK, Thomas S; Thrombosis and Hemostasis in Newborns (THiN) Group. Spontaneous neonatal arterial thromboembolism: infants at risk,
diagnosis, treatment, and outcomes. Blood Coagul Fibrinolysis. 2013 Dec;24(8):787-97



TROMBOSE NO RECEM-NASCIDO

Arterial Venosa



Estase

Trombose Venosa

Triade de Virchow

Lesao endotelial

Hipercoagulabilidade



- Jatrogenica (maior parte dos casos)

TI'() mb 0SC - Afetam principalmente a aorta, iliacas e
- femorais
Arterial

- Eventualmente associada a trombofilias

- Cateterismo umbilical: 23% dos pacientes

possuem trombose - maioria assintomatica

Rashish G, Paes BA, Nagel K, Chan AK, Thomas S; Thrombosis and Hemostasis in Newborns (THiN) Group. Spontaneous neonatal arterial

thromboembolism: infants at risk, diagnosis, treatment, and outcomes. Blood Coagul Fibrinolysis. 2013 Dec;24(8):787-97



Etiologias/fatores de risco

MATERNOS PRO-TROMBOTICOS CONGENITOS ADQUIRIDOS
» Parto cesareo . Trombofilias - Sofrimento fetal « Asfixia/hipoxia
. Diabetes hereditirias  Idade Gestacional neonatal
 Obesidade « CIUR » Aspiracao meconial
 Pré-eclampsia « PCA e Cateterismo
 Oligodraminia  Alteracoes do cordao . Corioamnite
« Idade materna avancada umbilical « Sepse neonatal
« Hipertensao « Alteracoes placentarias
. Lupus  Disfuncao
 Parto prolongado cardiaca/Cardiopatias
« Diminuicao dos movimentos congenitas

fetais intrautero « Vasoespasmo intenso uterino

ou neonatal

Rashish G, Paes BA, Nagel K, Chan AK, Thomas S; Thrombosis and Hemostasis in Newborns (THiN) Group. Spontaneous neonatal arterial thromboembolism: infants at risk, diagnosis, treatment, and outcomes. Blood Coagul Fibrinolysis. 2013 Dec;24(8):787-97



Diante do
exposto...

e Qual seria a sua conduta no momento?

« Qual investigacao deve ser realizada?




Conduta

1. Definicao da trombose e sua localizacao:

US com Doppler arterial de membros inferiores

"Artéria femoral comum/origem da artéria femoral supetrficial de
calibre preservado,

. Restante da arteria femoral superficial sem sinais
de trombo ecogénico em seu interior, compressivel, sem fluxo
caracterizado ao Doppler. Artéria femoral profunda de dificil

caracterizacao”




Conduta

2. Definicao do tratamento

Cirurgico Clinico

Parecer da Cirurgia Vascular

* Aguecimento do membro

Arteriotomia + embolectomia com Fogarty- * Anticoagulagao com heparina nao
arteriorrafia fracionada (28 U/kg/h)

(dificuldade de realizagéo)



3. Definicao etiologica da trombose

FATORES DE RISCO POSSIVEIS

Congenitos Pré-trombaoticos
Maternos Hereditarios
(AT, ptn C e S)
Analise histopatologica S:::Iqumdos | Anatdmicos
da placenta ( neonatal) | (AngioTC de cranio, térax,
Origem
- Histéria materna (DM e HAS) abdome e MMII)

cardioembolica

) .
Trombofilia” (ECG e ECOTT)




Resultados dos
exames 1niciais
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Fatores Pro-tromboticos

e SAF neonatal:

- Anticoagulante lupico (RN): negativo

« Pesquisa de SAF materno:
- Anticoagulante lupico: negativo
- Anticardiolipina IgM e IgG: negativo
- Anti betaz glicoptni: IgM e IgG negativo

« Trombofilias hereditarias

- Proteina C materna: 125% (VR: 40-140%) | Proteina S materna: 50% (VR: 64,7-115,3)
- Antitrombina III materna; 107,9% (VR: 79-112%)



Fatores Pro-tromboticos

« Ecocardiograma:

Objetivo: Pesquisar alteracoes estruturais (apendice atrial) que favorecam formacao de trombos

Ecocardiograma: Forame oval patente amplo, sem outras alteracoes

* ELETROCARDIOGRAMA

Objetivo: Descartar arritmias relacionadas ao quadro materno ou ao RN

ECG: Sem alteracoes

+ Angiotomografia (cranio, torax, abdomen e membros inferiores)

Objetivo: Descaitar alteracoes anatomicas e outros sitios acometidos

AngioTC: Sem alteracoes



No caso clinico relatado...

Vasoespasmo? Diabetes HAS

Trombose arterial

espontanea



Trombose Arterial

Espontanea




Trombose Arterial Espontanea

« Parto sem fatores de risco e sem complicacoes, sem restricao de crescimento em U

trombose arterial de manifestacao “quase impossivel”

» Confundido com fenomeno de Arlequim atipico

 Nao ha predisposicao genética para trombofilias

Fenomeno de

Arlequim

Rashish G, Paes BA, Nagel K, Chan AK, Thomas S; Thrombosis and Hemostasis in Newborns (THiIN) Group. Spontaneous neonatal arterial thromboembolism: infants at risk, diagnosis, treatment, and outcomes. Blood Coagul Fibrinolysis. 2013 Dec;24(8):787-97



Trombose Arterial Espontanea

« O periodo neonatal possui maoior risco de tromboembolismo, mesmo sem fatores de¥xisco

« Trombose arterial ¢ melhor documentada na presenca de predisposicao genética, transtorno

subjacente ou gatilhos adquiridos (sepse, doenca cardiaca congenita, medicamentos,

cateterismo) = casos espontaneos sao raros ¢ de dificil descricao

Rashish G, Paes BA, Nagel K, Chan AK, Thomas S; Thrombosis and Hemostasis in Newborns (THiN) Group. Spontaneous neonatal arterial thromboembolism: infants at risk, diagnosis, treatment, and outcomes. Blood Coagul Fibrinolysis. 2013 Dec;24(8):787-97



Fatores de risco do pacientes

MATERNOS PRO-TROMBOTICOS CONGENITOS ADQUIRIDOS
. Trombofilias - Sofrimento fetal « Asfixia/hipoxia
hereditarias » Idade Gestacional neonatal
 Obesidade « CIUR » Aspiracao meconial
 Pré-eclampsia « PCA e Cateterismo
 Oligodraminia  Alteracoes do cordao . Corioamnite
« Idade materna avancada umbilical « Sepse neonatal

- Alteracoes placentarias

 Lupus » Disfuncao
 Parto prolongado cardiaca/Cardiopatias
« Diminuicao dos movimentos congenitas

fetais intrautero

Rashish G, Paes BA, Nagel K, Chan AK, Thomas S; Thrombosis and Hemostasis in Newborns (THiN) Group. Spontaneous neonatal arterial thromboembolism: infants at risk, diagnosis, treatment, and outcomes. Blood Coagul Fibrinolysis. 2013 Dec;24(8):787-97



Tratamento

Objetivo: prevenir novas tromboses, evitar complicacoes a longo prazo e

minimizar risco de sangramentos
Atencao a bebeés com alguma patologia (de base ou

adquiridas) e muito baixo peso e/ou em sua primeira

semana de vida, pelo maior risco de sangranento

« Heparina (nao fracionada, baixo peso molecular) ¢ TRATAMENTO DE ESCOLHA
Doses usualmente mais altas que em adultos (bem toleradas)
 Ativador de plasminogenio tecidual (pouca experiéncia)
« Uroquinase / estreptoquinase: efetivo em populacao neonatal?
menos documentacao

« Abordagem cirurgica: recorréncia de vasoespasmos em RNs
Técnicas microcirareicas parecem melhorar resultados (expertise?)

Rashish G, Paes BA, Nagel K, Chan AK, Thomas S; Thrombosis and Hemostasis in Newborns (THiN) Group. Spontaneous neonatal arterial thromboembolism: infants at risk, diagnosis, treatment, and outcomes. Blood Coagul Fibrinolysis. 2013 Dec;24(8):787-97



No caso clinico relatado...

« Apos D7 de uso de heparina nao fracionada, houve resolucao da trombhose (membro com perfusao
normal, sem sinais de isquemia periférica), sendo realizada troca para enoxaparina 1,5 me/ke/dose, de
12/12h, com controle laboratorial com dosagem de fator Xa (apos 32 dose de enoxaparina)

 Paciente apresentou boa evolucao, sem novos episodios trombaticos

« Novo Doppler apos tratamento sem trombos (10/01/24)

« Seguiu acompanhamento ambulatorial, com resolucao completa do quadro.



No caso clinico relatado...

-




AlgOI'ltm() Sistema Nervoso Central

Periferia

Sinais clinicos: convulsoes (focals ou), alteracao de Sinais clinicos: frieza, palidez, diminuicao de perfusdo de
sensorio, paralisias e paresias generalizadas extremidades, pouca/auséncia de pulsos locais. Paresia da
extremidade afetada, dor, irritabilidade. Hipoxia/acidose metabdlica
repentina

Imagem: US doppler vasos cerebrais e

esplacnicos, RNM/AngioRNM, ecocardiograma

Imagem: US doppler vasos afetados e vasos
esplancnicos, ecocardiograma

Testes no sangue: hematocrito, contagem de plaquetas, avaliacao
pro-trombdtica, avaliar exames nos pais (anti-trobina, ptn Ce S,
lipoproteina, homocisteina, fator V de Leiden, mutacao fato
11G20210A da protrombina, anticorpo anticardiolipina, e

anticoagulante lapico materno ) .
Testes no sangue: mesmas investigacoes para o SNC.

Manejo: |
Referenciar ao especialista para avaliacao Manejo: !
a) primeiro episodio sem evidencia de fonte embdlica — suporte Encaminhar ao especialista
b) evidéncia de fonte embdlica ou recorréncia: anticoagulacao com a) anticoagulacdo para trombo oclusivo com heparina NF (BPM se n3o houver
heparina (BPM ou NF) procedimentos invasivos ou se planejamento de terapia trombolitica

b) Terapia trombolitica Tpa se ndo resposta a heparina ou isquemia tecidual progressiva
c) Anticoagulacdao com HNF se progressdo da fonte embdlica na presenca de trombo
arterial ndo progressivo

d) Referenciar a cirurgia se evidéncia de sindrome compartimental ou gangrena para
avaliacdo de isquemia potencial

e) Terapia hiperbdrica em bebés a termo com viabilidade tecidual limitrofe apds trombo

oclusivo (experimental)

Rashish G, Paes BA, Nagel K, Chan AK, Thomas S; Thrombosis and Hemostasis in Newborns (THiIN) Group. Spontaneous neonatal arterial thromboembolism: infants at risk, diagnosis, treatment, and outcomes. Blood Coagul Fibrinolysis. 2013 Dec;24(8):787-97




Central nervous system

.

Clinical signs:
Seizures (focal or generalized), altered
sensorium, palsies and paresis

l

Imaging:
Doppler ultrasound of cerebral and
splanchnic vessels, MRI/MRA,
echocardiogram

-

Blood tests:
Hematocrit, platelet count, consider prothrombic workup
and discuss the utility and implications of the tests and
results with parents (antithrombin, protein C, protein S,
lipoprotein(a), homocysteine, activated protein C
resistance/factor V Leiden, prothrombin factor Il G
20210A mutation; anticardiolipin antibody and maternal

Rashish G, Paes BA, Nagel K,

Non-central nervous system Chan AK, Thomas S; Thrombosis
and Hemostasis in Newborns
¢ (THIN)  Group.  Spontaneous
neonatal arterial
Lo . thromboembolism: infants at risk,
Clinical signs: diagnosis, treatment, and
Cold, pale/poorly perfused extremities, outcomes.  Blood  Coagul
. . Fibrinolysis. 2013 Dec;24(8):787-
poor/absent regional pulses. paresis of 97

affected extremity, pain/irritability. Sudden
onset of hypoxia/metabolic acidosis.

!

Imaging:
Doppler ultrasound of affected vessel,
Doppler ultrasound of splanchnic vessels,
echocardiogram.

I

Blood tests:
Same investigations as outlined for the
central nervous system

lupus anticoagulant

Management:
Prompt referral to specialist care facility
for evaluation.
a. Firstepisode without evidence of
embolic source — supportive care
b. Evidence of embolic source or

recurrence — anticoagulation
with LMWH or UFH

Management:

Prompt referral to specialist care facility for evaluation

a. Anticoagulation for occlusive thrombi with UFH (or LMWH if no
invasive procedures or thrombolytic therapy is planned)

b. Thrombolytic therapy tPA for occlusive thrombi unresponsive to
UFH with risk of progressive tissue ischemia.

c. Anticoagulation with UFH if there is progression of embolic source in
the presence of non-occlusive arterial thrombi

d. Surgical referral with evidence of compartment syndrome or gangrene
for assessment of potential ischemia and thrombectomy

e. Hyperbaric oxygen therapy in term infants with boderline tissue
viability following occlusive thrombi (experimental)
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