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Enteropatia Perdedora de Proteinas apos Cirurgia de Fontan

Protein-Losing Enteropathy after the Fontan Operation
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Em 1971, Fontan e Baudet descreveram pela primeira
vez uma técnica cirtrgica por meio da qual as circulagbes
pulmonar e sistémica foram separadas com sucesso em
um paciente portador de atresia trictspide’. Pouco tempo
depois, Kreutzer apresentou proposta semelhante, também
em paciente com atresia tricispide?. Ao longo dos anos,
essa técnica inovadora ficou conhecida como “cirurgia de
Fontan”, tendo proporcionado, particularmente nas décadas
de 1970 e 1980, um progndstico mais otimista aqueles
pacientes com coragao funcionalmente univentricular. Desde
esses marcantes relatos iniciais, vdrias modificagées foram
introduzidas as técnicas descritas, procurando aprimorar o
grau de funcionalidade das duas circulages®*.

Nos dltimos 20 anos, os resultados em curto prazo
desse procedimento melhoraram de modo significativo®”,
fundamentalmente em razdo de melhor selecao dos pacientes,
evolugao das técnicas cirdrgicas e cuidado intensivo imediato
apos a cirurgia, mais apropriado. Entretanto, a medida que o
tempo foi passando e uma nova populagdo de sobreviventes
foi sendo formada, as seqielas da circulagdo do tipo Fontan
foram aparecendo, obscurecendo os resultados iniciais. Assim,
complicagdes como arritmias®?, redugdo da capacidade
fisica'®, faléncia circulatéria™'?, trombose atrial®'* e
disfungdo hepatica'® costumam ser freqlientes no seguimento
ambulatorial desses pacientes, exigindo atengdo e cuidados
especiais para uma conduta adequada.

Outra complicagao, rara, porém potencialmente mais letal,
é a enteropatia perdedora de proteinas (EPP), com patogenia
e opgoes terapéuticas ainda em franca discussao. O objetivo
deste trabalho foi rever as caracterfsticas clinicas dos pacientes
portadores de EPP, discutir os mecanismos patogénicos ja
divulgados e procurar sintetizar as opgdes terapéuticas ja
publicadas e potencialmente aplicaveis a esses pacientes.

Diagnostico

Pacientes portadores de EPP habitualmente se apresentam
com quadro de distensdo ou dor abdominal, diarréia,
edema, derrame pleural, ascite e desconforto. Os exames
laboratoriais geralmente mostram hipoproteinemia e também
baixos niveis séricos de imunoglobulinas, linfécitos e célcio.
O inicio de aparecimento do quadro pode variar de poucas
semanas a varios anos apés a cirurgia. No estudo de Mertens
e cols.’ esse dado variou de um més a 16 anos, com média
de 2,7 anos. O diagnéstico da sindrome é confirmado apéds
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verificagdo de niveis elevados de a-1-antitripsina nas fezes em
paciente sem outras possiveis causas de hipoalbuminemia,
como doenga hepatica ou deficiéncia alimentar'”'®. Infeccoes
associadas podem estar presentes em virtude da disfungdo
imunoldgica evidenciada pela diminuigdo dos linfécitos e
imunoglobulinas?. Alguns casos podem se apresentar sem
diarréia e com hipoalbuminemia discreta, apesar da diminuigao
importante das imunoglobulinas e linfdcitos, principalmente
CD4*'. Segundo alguns autores, as transaminases podem estar
aumentadas em razdo da congestdo hepatica secundaria®.
Outro aspecto importante em relagdo ao diagnéstico é a
possibilidade da ocorréncia de perda protéica gastrointestinal
subclinica, sem as caracteristicas sindromicas classicas e com
proteinas séricas normais?.

Incidéncia

A EPP, ao que sabemos, foi descrita pela primeira vez em
1960 em paciente de 17 anos com pericardite constritiva. A
hipoabuminemia, a hipocalcemia e a esteatorréia melhoraram
consideravelmente apés o tratamento cirdrgico. A partir dessa
comunicagao, foram aparecendo relatos de pacientes com
quadro clinico semelhante secundério a entidades como
pericardite constritiva cronica®, insuficiéncia tricGspide?®,
cirurgia de Mustard®” e cirurgia de Glenn®.

A ocorréncia de EPP apds a cirurgia de Fontan tem
incidéncia variavel e foi descrita inicialmente por Crupi e cols.
em 1980%. Logo ap6s o relato de trés casos entre 21 pacientes
operados por Hess e cols.*, Driscol e cols. apresentaram uma
casuistica de 10% de pacientes portadores de EPP entre 352
casos operados antes de 1985. Esse trabalho, procurando
salientar a relevancia de algumas varidveis relacionadas ao
aparecimento da EPP, tornou-se uma referéncia bibliogréfica
importante na cirurgia de Fontan'?. Outras experiéncias,
sempre com casuistica reduzida, tém revelado uma
incidéncia de EPP apés cirurgia de Fontan variando de
2,5% a 10%23*'**. Em 1998, foi publicado marcante estudo
multicéntrico’ envolvendo 3.029 pacientes operados, e a
EPP foi diagnosticada em 114 casos (3,7%). Essa investigagao,
marco importante no conhecimento da EPP, demonstra, entre
outros aspectos relevantes, a baixa incidéncia dessa sindrome
em pacientes submetidos a cirurgia de Fontan.

Patogenia

Os mecanismos envolvidos no desencadeamento do quadro
clinico da EPP tém sido discutidos ha quase meio século. Ja
em 1961, Davidson e cols.? relacionaram o aparecimento da
sindrome a uma pressao venosa elevada, com consequentes
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alteracoes no sistema linfatico intestinal. A dilatacao leitosa
das vilosidades no intestino delgado® levaria a um edema
local com perda protéica secundaria. Curiosamente, Blalock
e cols., em 1936%, ja tinham provocado essa alteragao
fisiol6gica ap6s ocluirem a veia cava superior em cachorros,
causando obstrucao do fluxo nos ductos tordcicos com
dilatagdo e congestao dos linfaticos intestinais. Esses estudos
iniciais mostravam claramente a participagdo do intestino
delgado como local da perda protéica, aparentemente
relacionada ao aumento da pressdo venosa central. Esse
conceito aparentemente 6bvio foi, entretanto, questionado
por Wilkinson e cols. em 1965%. Esse autor realizou pela
primeira vez uma bidépsia jejunal em paciente com EPP
e pressao venosa normal, demonstrando a linfangiectasia
caracteristica. Outro aspecto importante, documentado por
Strober e cols. em 1968%, foi a ocorréncia de perda linfocitaria
fecal, além da perda protéica, potencialmente reversivel pelo
tratamento da cardiopatia®.

Em 1984, Hess e cols.* relataram trés casos de EPP apés
conexdo cirlrgica atriopulmonar. Esses pacientes tinham
pressao diastélica atrial direita elevada e, como o fluxo
anterégrado na veia cava superior ap6s a cirurgia de Fontan
ocorre na diastole atrial, acreditava-se que a EPP poderia estar
relacionada a essa varidvel fisiologica.

Estudos mais recentes tém documentado casos com perda
protéica circunscrita a uma determinada regido intestinal.
Usando albumina marcada com Tc 99, Koch e cols., em
19992', demonstraram uma diminuicdo importante de
linfécitos CD4+ de origem desconhecida em paciente com
perda protéica intestinal circunscrita. Segundo esse autor, a
perda passiva de linfa secundéria a pressdo venosa central
elevada nao explicaria a perda seletiva de linfécitos CD4+,
sugerindo que a alteragao primaria ou secundaria do sistema
imunolégico poderia influenciar a integridade estrutural e a
permeabilidade da parede intestinal, desencadeando assim o
aparecimento da EPP. Essa perda circunscrita, se confirmada,
poderia, teoricamente, ter implicagdes cirtrgicas ébvias
nesses pacientes. Um aspecto interessante, recentemente
relatado, é a possivel relagcdo da resisténcia vascular
mesentérica com a EPP*. Segundo esses autores, valores
elevados dessa resisténcia levariam a uma hipoperfusdo
mesentérica, possivelmente constituindo-se em substrato para
o0 aparecimento da sindrome.

Tratamento

E conhecido que a sobrevida em cinco anos de pacientes
com EPP apés cirurgia de Fontan varia de 46% a 59%'%". Essa
constatagao reflete a extrema gravidade dessa complicagao,
justificando que esforgos sejam direcionados para otimizar a
terapéutica disponivel.

Tratamento clinico

Além do uso de medicagao anticongestiva como diuréticos
e inibidores da ECA, a reposicdo com infusdo periédica de
albumina, imunoglobulinas e linfécitos deve ser realizada.
Além disso, esses pacientes precisam ser orientados para
adotarem uma dieta hiperprotéica e rica em triglicérides de
cadeia média. Recentemente, Chakrabarti e cols., em 20032°,
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considerando que esses pacientes podem ser portadores de
imunodeficiéncia adquirida em razdo da perda linfocitaria
fecal, recomendaram que antibiéticos sejam usados
profilaticamente e que qualquer infecgdo seja prontamente
tratada. A vacinagao antiviral e a reposigao de imunoglobulinas
sdo também recomendadas com o objetivo de aumentar a
protecao imunolégica desses pacientes®. Algumas medidas
mais especificas tém sido utilizadas, com graus varidveis de
sucesso:

a) Corticéide: baseado na experiéncia relatada por
Silverman & Roy*' no tratamento da linfangiectasia intestinal,
Rothman & Snyder, em 199142, usaram prednisona no
tratamento de um paciente com EPP diagnosticada dois anos
apos a cirurgia de Fontan, sem sinais de obstrucao no circuito
e com pressao média de 10 mmHg no étrio direito. Essa
experiéncia inovadora foi logo reproduzida com resultados
satisfatorios***, apesar do pequeno niimero de pacientes. A
experiéncia de Zellers* foi particularmente interessante por ter
mostrado claramente, apesar de num Gnico paciente, a relagao
entre o uso de corticdide e a alteragdo anatémica na bipsia
duodenal. Usando 2 mg/kg/dia na primeira intervengdo, foi
notada nitida melhora do quadro. No entanto, houve recidiva
apos a suspensao do corticéide, sendo notada nova melhora
com a reintrodugdo do mesmo na dose de 0,5 mg/kg/dia.
Ficou assim evidente, nesse caso, a relagao entre niveis altos
de a-1-antitripsina fecal e hipoalbuminemia com vilosidades
intestinais dilatadas na bi6psia. Acredita-se que o corticéide,
além de seu conhecido efeito antiinflamatério, possa atuar
como fator estabilizador nas membranas capilares e linfaticas
ou que possa reduzir o volume de tecido linfatico*.

Apesar de ser uma opgao terapéutica interessante, o uso de
corticdide ndo tem sido uniformemente adotado. Na notavel
experiéncia multicéntrica de Mertens e cols.’, foi instituido
tratamento clinico isolado em 52 pacientes, com mortalidade
de 46%. Em 16 casos foi usada prednisona, havendo resolugao
da sindrome em cinco casos, melhora em sete e inefetividade
em quatro deles, mostrando que o agente pode ser eficaz,
porém nem sempre. Apesar de resultados desfavordveis
relatados por outros autores com essa opgao farmacolégica,
ha sinais indicativos de boa resposta terapéutica em pacientes
sem obstrucdo na circulagdo tipo Fontan. Sendo assim, até
que estudos prospectivos possam ser realizados, acredita-se
ser razodvel o emprego dessa alternativa. Deve ser lembrada,
entretanto, a possibilidade de o paciente com EPP ja estar
imunodeprimido pela perda linfocitdria fecal, podendo
ocorrer piora do quadro se o corticéide for empregado.

b) Heparina: curiosamente, a mae de um paciente portador
de cardiopatia congénita e EPP notou que a diarréia da crianga
melhorava quando a varfarina era substituida por heparina, em
virtude da necessidade eventual de procedimentos cirtrgicos
diversos. Nessa interessante experiéncia em 1997, Donnelly
e cols.* relataram o uso bem-sucedido de heparina em dose
menor do que a habitualmente usada na anticoagulagdo em
trés pacientes com EPP. O sulfato de heparina é conhecido
como um dos componentes da membrana basal de muitos
6rgdos. Sua remogao de outras membranas, preservando
outros protoglicanos, leva a um aumento consideravel da
permeabilidade da membrana a proteina*’. O uso de heparina
exdgena, principalmente de alto teor molecular, pode
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estabilizar as interagdes no endotélio capilar e na mucosa
intestinal, reduzindo assim a perda protéica. Além disso, a
heparina pode promover aumento da reabsorgao de proteina
perivascular para o linfatico.

c) Célcio: em 2004, Kim e cols.*®, em experiéncia isolada,
usaram cdlcio em criangas com EPP sem usar heparina ou
corticdide, por opgdo da familia do paciente. A crianga
melhorou dentro de quatro semanas, piorando logo apds a
retirada da medicacdo, e novamente melhorando apéds sua
reintroducao.

d) Espironolactona: numa experiéncia Gnica, trés pacientes
com EPP foram tratados com essa medicagao por Ringel &
Peddy*, havendo melhora consideravel do quadro.

Intervencao percutanea

Em 1994, Mertens e cols.* relataram o caso de um paciente
de 29 anos com EPP refrataria apds anastomose atriopulmonar,
que respondeu favoravelmente a uma fenestracao percutanea
na regido do septo interatrial. Apesar do procedimento bem-
sucedido, foi chamada a atengao para a dificuldade potencial
desse em presenga de conduto intra-atrial com Goretex ou do
tipo “complex baffle”. A pequena experiéncia publicada faz
com que a intervengao percutanea, apesar de atrativa, nao
deva ser empregada de rotina, embora técnicas inovadoras
estejam sendo testadas em alguns centros e possam se tornar
parte do arsenal terapéutico em curto prazo®'. £ importante
registrar que no estudo multicéntrico de Mertens e cols., em
1998, 13 pacientes foram submetidos a um cateterismo
intervencionista, trés deles com tratamento cirtrgico associado.
Nove casos foram submetidos a uma dilatacdo com cateter-
balao com ou sem colocacao de stent para alivio de obstrugdes
ao longo do circuito (n = 3) ou para dilatagao de obstrugao
arterial pulmonar (n = 6). Entre esses nove casos, oito foram
tecnicamente bem-sucedidos, resultando em melhora da
obstrugao pulmonar em cinco deles, e em trés deles nao houve
efetividade terapéutica. Cinco pacientes foram submetidos a
fenestracao atrial por meio de uma septectomia com ldmina
e dilatacdo com cateter-baldao em trés, puncao do septo
interatrial com dilatacdo em um caso, e colocagao de stent
em outro. Melhora importante foi verificada em trés casos,
enquanto outros dois melhoraram pouco. Em dois pacientes
houve ocorréncia de acidente vascular cerebral, e um deles
ndo estava em uso de anticoagulantes. Outras tentativas
isoladas tém sido relatadas, como a embolizagao da veia azigos
com mola de Gianturco em paciente com EPP ap6s cirurgia
de Glenn, recentemente publicada®?. Nesse caso, acredita-
se que a interrupgao do shunt veia-veia foi responsavel
pela melhora da EPP. Gostariamos de salientar que essas
opgoes intervencionistas, aqui resumidamente apresentadas,
mostram o possivel beneficio do método nos casos de EPP
com obstrugao da circulacdo de Fontan e, ao mesmo tempo,
demonstram a limitada eficicia da fenestragao interatrial.

Implante de marcapasso

Em relagdo a esse procedimento, experiéncia interessante
foi descrita por Cohen e cols. em 2001°%. Em dois pacientes
com EPP apés cirurgia de Fontan e disfungao do né sinusal
associada, o implante de marcapasso aumentou o débito

cardiaco, levando ao desaparecimento dos sinais clinicos. A
partir dessa experiéncia, passou-se a especular a possibilidade
de melhora da EPP com implante de marcapasso mesmo em
pacientes sem arritmia.

Tratamento cirtrgico

Desde a experiéncia inicial com casos de pericardite
constritiva?*#?*, insuficiéncia trictspide® e cirurgia de Mustard
com obstrugao da veia cava inferior?, a intervengao cirdirgica
cardiovascular tem sido considerada em pacientes portadores
de EPP. Crupi e cols., em 1980%, descreveram o que parece
ter sido o primeiro caso tratado cirurgicamente com reversao
da EPP apés a cirurgia de Fontan. Nesse caso, apds insergao
de valva biolégica na anastomose proximal de um paciente
com conexao atriopulmonar previamente feita através de
conduto sem valva e com acentuada regurgitagdo, houve
nitida melhora clinica com normalizacdo dos niveis séricos
de protefna. No estudo multicéntrico de Mertens e cols.,
em 1998'¢, 52 pacientes com EPP foram operados com alta
mortalidade (61%), e, entre os sobreviventes, 19% ainda
apresentavam sinais de EPP. Os procedimentos cirtrgicos
empregados nesse estudo, com o objetivo de se otimizar a
circulagdo do tipo Fontan, foram variados, como desobstrugao
do conduto, plastia valvar e oclusao de defeitos septais. A
conversdo para um outro tipo de anastomose foi empregada
em menor nimero de pacientes, e a mais comumente utilizada
foi a transformagao da anastomose atriopulmonar em uma
conexao cavopulmonar total. Outras intervengbes, incluindo a
“desconfecgdo” da cirurgia de Fontan e o transplante cardiaco,
foram realizadas em nlimero menor de pacientes.

Especula-se que a demora na indicagao cirlrgica,
assim como a irreversibilidade da lesdo entérica, mesmo
ap6s melhora hemodinamica com a cirurgia, possam ser
relacionadas como fatores de insucesso cirdirgico nessa
entidade. Além disso, deve ser considerado que a conversao
para outro tipo de circulagao do tipo Fontan pode nao ser
suficiente para prevenir a EPP. A fenestragao atrial cirdrgica,
descrita inicialmente em 1996°* é também uma opgao a ser
considerada. Nesse interessante estudo, dois casos de EPP
refratarios ao tratamento clinico, um deles com pressao venosa
central normal, tiveram excelente evolugao apéds fenestragao
atrial cirGrgica de 4,8 mm. Deve, entretanto, ser lembrado
que esses pacientes se tornam ciandticos apds esse tipo de
intervengao, com risco de embolia, como bem salientado
pelos autores. Experiéncia interessante foi relatada por Rychik
e cols., em 1997, descrevendo cinco casos de pacientes
submetidos a cirurgia de Fontan por tinel lateral e que
apresentaram EPP no seguimento. Tratados com fenestragao
atrial cirdrgica, trés deles tiveram normalizagao das proteinas
e desaparecimento dos sintomas de EPP duas a seis semanas
ap6s a cirurgia. Os dois pacientes que ndo melhoraram tinham
saturagao de O, > 89%, e os autores sugerem que a melhora
clinica parece depender do grau do shunt direita-esquerda
criado com a fenestracdo, ndo devendo a saturacgao resultante
ser maior que 85%.

Em 1998, Barbero-Marcial e cols.”® descreveram técnica
cirrgica interessante em trés pacientes com EPP apos
anastomose atriopulmonar. Nos trés casos, foi feita conversao
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para anastomose cavopulmonar acrescida do desvio do
fluxo das veias hepaticas para o atrio esquerdo. Apesar de
tecnicamente trabalhosa, essa opgao parece ser (til, sendo
importante, como enfatizado pelos autores, que todas as
veias hepaticas sejam excluidas do sistema venoso, evitando,
dessa forma, que a presenca de qualquer veia residual permita
comunicagao entre a veia cava e o sistema porta, aumentando
assim a cianose.

Recentemente, Marcelletti e cols.?* relataram 31 casos
reoperados apés a cirurgia de Fontan, a maioria deles por
complicagbes como arritmia e insuficiéncia cardiaca. Nessa
experiéncia, trés casos tinham EPP, e dois deles melhoraram
ap6s insercdo extracardiaca de tubo nado-valvado de
politetrafluoroetileno (PTFE) conectando a veia cava inferior
a artéria pulmonar direita, associado a atrioplastia direita
redutora. E interessante notar que, entre os 31 pacientes
operados, 27 estdo em classe funcional | ou Il, acreditando-se
que esse tipo de anastomose tenha eficiéncia hemodinamica
superior as outras técnicas ja relatadas®’.

Apesar da pequena experiéncia acumulada, o transplante
cardiaco pode ser uma alternativa, as vezes Unica, para
tratamento da EPP***. Brancaccio e cols.®® relataram caso
interessante de EPP submetido a transplante cardiaco. Nesse
paciente, como houve persisténcia da EPP apés a cirurgia
radical, foi instituida nutricdo parenteral total, havendo
melhora do quadro ap6s 16 semanas.

Uma experiéncia inovadora foi recentemente relatada por
Connor e cols.”", descrevendo o caso de uma paciente de
14 anos portadora de EPP refratdria a qualquer medicagao
e também a revisdo da cirurgia de Fontan. Por meio de
cintilografia com TC99-destran foi localizada a 4rea afetada no
intestino delgado. Realizada ressecgao de 135 cm de jejuno,
houve melhora progressiva do quadro de EPP, apesar de nova
cintilografia ainda demonstrar alguma perda protéica. Apesar
de a possibilidade desse procedimento ser bem-sucedido em
pacientes com EPP e linfangiectasia intestinal®?, seu beneficio
em pacientes ap0s cirurgia de Fontan precisa ser determinado,
assim como a incidéncia da lesao circunscrita. Qual seria o
fator determinante do aparecimento da lesdo entérica em
um determinado local? Qual seria o resultado em longo
prazo dos casos operados por meio dessa técnica? Lesoes
em outros locais no intestino delgado podem aparecer apds
uma ressecgao bem-sucedida? Essas sdo questdes praticas
que ficam sem resposta enquanto estudos com casuistica
importante nao forem realizados.

Prevencao

A andlise cumulativa de pacientes submetidos a cirurgia
de Fontan tem permitido a observagao de algumas variaveis
possivelmente relacionadas ao agravamento do quadro
de EPP, permitindo identificar precocemente o caso
potencialmente sob risco. Nesse contexto, deve ser citada
a classica contribuicdo de Driscol e cols. em 19922, Esse
autor verificou que pacientes com heterotaxia, poliesplenia,
anomalias de drenagem venosa sistémica, resisténcia vascular
pulmonar e pressao diastélica ventricular esquerda elevadas
tinham chance significativamente maior de desenvolverem
EPP apés cirurgia de Fontan. Esses dados foram posteriormente
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confirmados por Feldt e cols. em 1996°", tendo ele
acrescentado que a anatomia ventricular tipo direita, assim
como os tempos de circulagao extracorpérea e de internacao
tinham também relacao significante com o desencadeamento
da sindrome. Uma informagao importante foi fornecida por
Powell e cols. em 200193, Esses autores, estudando 416 casos
de pacientes submetidos a cirurgia de Fontan, notaram que
naqueles pacientes com tempo de circulagao extracorpérea
> 140 minutos (n = 103) a incidéncia de EPP era de 12,6%,
enquanto naqueles com tempo < 140 minutos (n = 313) a
incidéncia era de 0,6% (p < 0,001).

Acreditamos que essas informagdes tenham importancia
na tentativa de selecionar melhor o candidato cirdrgico,
assim como decidir sobre a técnica a ser empregada no
procedimento. Por exemplo, pacientes com fatores de risco
para EPP podem ser mais beneficiados com fenestragao atrial
durante a cirurgia de Fontan? Outro aspecto a ser considerado
é a possibilidade da ocorréncia de pacientes portadores de EPP
subclinica®. Esses casos, com perda protéica evidente, porém
sem apresentarem o quadro sindrémico tipico, provavelmente
necessitam uma maior vigilancia. Como sugerido por Fuji
e cols. em 2003%, a perda protéica fecal comega antes do
aparecimento da hipoproteinemia. Pergunta-se, assim: esses
pacientes poderiam ter melhor evolugdo com a terapéutica
iniciada antes da manifestacao do quadro sindrémico?

Informagbes mais recentes apontam para o sistema
imunolégico no desempenho de papel importante na
génese da EPP. Pacientes com contagem linfocitaria baixa,
particularmente CD4+ e CD5, parecem ser mais propensos
ao aparecimento da EPP®. Shimizu e cols.®® mostraram,
ha pouco tempo, que o aumento de interferon gama na
mucosa intestinal causa perda protéica sem a ocorréncia
de anormalidades epiteliais a microscopia eletronica. Essas
informagées indicam que, como sugerido por Chakrabarti
e cols. em 2003%°, parece ser importante determinar o
perfil imunolégico do paciente operado. Aqueles casos com
disfuncao imunoldgica devem ser tratados profilaticamente,
podendo essa medida ter influéncia no aparecimento da EPP.
Outro aspecto que deve ser considerado é o tamanho do atrio
direito no pés-operatério, havendo evidéncias relacionando
seu aumento com a EPP*.

Conclusoes

Baseado na revisao apresentada, fica claro, inicialmente,
que a EPP apés cirurgia de Fontan é entidade bem conhecida,
de baixa incidéncia, porém de prognéstico reservado. O
diagnéstico deve ser suspeitado em qualquer paciente
submetido a essa operagao que apresente quadro de diarréia
com hipoproteinemia, com ou sem edemas. A EPP subclinica
parece estar bem documentada, porém a importancia
desse diagndstico na evolugdo desses pacientes precisa ser
determinada. Em relagdo a patogenia da doenga, obstrugbes
localizadas devem ser procuradas e podem ser a causa da
sindrome. Entretanto, formas sem obstrugao sao freqtientes,
estando possivelmente relacionadas a complexos mecanismos
imunolégicos. A imunodeficiéncia adquirida por esses
pacientes é um aspecto crucial dentro do processo diagndstico
desses casos. Em relacdo a terapéutica, os casos com obstrugao
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ao longo da circulagdo devem ser adequadamente tratados
com o objetivo de reduzir a hipertensao venosa. O tratamento
das causas nao-obstrutivas ainda permanece em discussao
aberta. Apesar de ndo adotado uniformemente, o corticéide
pode ser empregado, devendo ser lembrada a possibilidade
de agravamento de possivel imunodeficiéncia ja presente.
O uso de heparina e espironolactona pode ser Util, porém
ha necessidade de melhor comprovagao do seu beneficio. A
intervencdo percutanea tem indicagbes precisas, mas nem
sempre é eficaz. A otimizagdo da circulagdo do tipo Fontan
mediante cirurgia deve ser considerada, quando possivel.
A fenestracao atrial cirtrgica, assim como a conversao para
anastomose cavopulmonar ou mesmo o transplante cardiaco
podem ser procedimentos indicados na andlise individual
de cada caso. Um aspecto interessante e que parece ser
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