Semana TROMBOSE VENOSA ESPLANCNICA:
Digestiva DIAGNOSTICO DIFERENCIAL RARO E DESAFIANTE
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As neoplasias mieloproliferativas constituem a causa mais comum de trombose venosa esplancnica na auséncia de factores locais como cirrose hepatica
ou neoplasias malignas adjacentes, existindo casos descritos em associacao a policitemia vera, mielofibrose primaria e trombocitose essencial. A
trombose venosa esplancnica pode, de facto, constituir a primeira manifestacao de uma neoplasia mieloproliferativa, particularmente na presenca da
mutacao JAK2 V617F [1].
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RESUMO DO CASO

Um homem de 31 anos, sem antecedentes pessoais de relevo, apresentou-se no Servico de Urgéncia com queixas de dor epigastrica com irradiacao dorsal
com 3 semanas de evolucao, sem quaisquer outros sintomas. Ao exame objectivo, apresentava dor a palpacao da regiao epigastrica, contudo sem sinais
de irritacao peritoneal. Aparentava bom estado geral e encontrava-se apirético e hemodinamicamente estavel. Do ponto de vista analitico, destacava-se
ligeira trombocitose (Plagquetas 420.000/ul), bem como elevacdao da ALT (144 IU/mL), AST (93 IU/mL), DHL (609 IU/mL) e PCR (47.2 mg/L). Realizou
angioTC abdominal, que revelou a presenca de trombose venosa esplancnica extensa envolvendo a veia porta, esplénica e mesentérica superior (Figura
1). Apresentava também esplenomegalia. Nao foram identificados sinais de doenca hepatica crénica ou nédulos hepaticos sugestivos de malignidade.

O doente foi internado e iniciou hipocoagulacao com varfarina, com objectivo de manter INR entre 2-3. Da avaliacao dos registos médicos do doente, é de
salientar a presenca de trombocitose com 6 anos de evolucdao, com um pico de contagem plaquetaria de 673.000/ulL cerca de 3 anos antes. Ndo foram
encontradas alteracoes significativas das contagens de outras linhagens celulares. Desta forma, considerou-se a possibilidade de uma neoplasia
mieloproliferativa e foi realizada bidopsia de medula 6ssea e pesquisa da mutacao JAK2 V617F. Os niveis de anticoagulante lupico, anti-cardiolipina e anti-
B2 glicoproteina encontravam-se dentro de valores normais. Foi realizada endoscopia digestiva alta, onde forma encontradas varizes esofagicas grandes
(Figura 2A) e varizes gastricas (Figura 2B), tendo iniciado profilaxia primaria com propranolol. Manteve INR dentro de valores-controlo e, ao fim de 21 dias,
teve alta hipocoagulada com varfarina.

O doente foi posteriormente avaliado em Consulta de Hematologia. Notavelmente, a mutacao JAK2 V617F estava presente. Além disso, a bidopsia medular
mostrou hipercelularidade com aumento da proliferacao das linhagens mieldide e megacariocitica, com aumento da razao mieldide/eritréide (Figura 3A).
As células mieloides e eritroides nao apresentavam alteracoes da maturacao. No entanto, eram evidentes megacariocitos atipicos com nucleos
hipercromaticos e hiperlobulados (Figura 3B). Nao se identificou fibrose de reticulina significativa. A pesquisa de mutacdao BCR/ABL1 foi negativa. Estes
achados eram consistentes com mielofibrose primaria em estadio pre-fibrotico. Iniciou terapéutica citoredutora com interferao peguilado.

Verificou-se evolucao favoravel, com resolucao progressiva dos sintomas. Manteve hipocoagulacao e, 5 meses depois, realizou ecodoppler que mostrou
dissolucao completa do trombo. Apds 14 meses, o doente permanece assintomatico e mantém terapéutica citoredutora para a sua doenca hematolodgica
e hipocoagulacao com varfarina para profilaxia da recorréncia da trombose.

Figura 2 — A. Varizes esofagicas B.
Varizes gastricas
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Figura 1 — Trombose venosa esplancnica com e A s&« 9 ,{\r’a‘:‘l."%’ contagens de células mieldides e
extens3o a veia porta, esplénica e mesentérica . B e @Y d  at dﬂ:&.“a’./ megacariocitos. B. Agregados de
superior. Esplenomegalia. Auséncia de estigmas ° %Jk&:%:n" *‘&:‘"‘ megacariocitos atipicos com nucleos
de doenca hepdtica crénica. o B . 8 .ex% . hiperlobulados.

CONCLUSOES

As neoplasias mieloproliferativas devem ser consideradas no diagnostico diferencial de trombose venosa esplancnica, particularmente na auséncia de cirrose
hepatica ou carcinoma hepatocelular. Este caso demonstra que a trombose venosa esplancnica pode ser a manifestacao inicial de uma neoplasia
mieloproliferativas, mesmo em estadios precoces e na auséncia de eritrocitose ou trombocitose significativas ou disturbios protrombodticos concomitantes. A
mutacao JAK2 V617F parece, por si so, poder contribuir para o desenvolvimento de tromboses venosas extensas.
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