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RESUMO: A insuficiéncia hepatica em neonatos é uma condi¢do médica rara, mas extremamente
critica, que pode ocorrer logo apds o nascimento. Ela envolve a incapacidade do figado do recém-
nascido de desempenhar suas funcdes essenciais, colocando em risco a vida do bebé. Essa condi¢io
desafiadora requer uma avaliagdo clinica cuidadosa e, em casos graves, a consideracdo de cirurgia
para transplante hepatico como tltimo recurso terapéutico. A insuficiéncia hepética neonatal pode
se manifestar de varias maneiras, sendo a ictericia (coloragdo amarelada da pele e dos olhos) um dos
sintomas mais visiveis. Outros sinais incluem distensdo abdominal, sangramento anormal,
problemas de alimentacdo e crescimento inadequado. Objetivo: analisar e sintetizar os estudos
relevantes disponiveis na literatura médica que abordam a insuficiéncia hepitica em neonatos.
Metodologia: Esta revisio sistemitica seguiu o protocolo estabelecido pelo Checklist PRISMA
(Preferred Reporting Items for Systematic Reviews and Meta-Analyses). Para identificar os estudos
relevantes, realizamos uma busca abrangente em bases de dados biomédicas, incluindo PubMed,
Scielo e Web of Science. Os descritores utilizados para a busca incluiram "neonatal liver failure,"
"neonatal liver transplantation,” "neonatal liver disease”, “Neonatal hepatic assessment” e
“Neonatal liver surgery”. Os critérios de inclusio consideraram estudos publicados em inglés, com
foco em insuficiéncia hepitica em neonatos, avaliacdo clinica e tratamento cirdrgico, e que
apresentassem resultados clinicamente relevantes. Foram excluidos estudos que nio atendiam a
esses critérios ou que tinham metodologia inadequada. Resultados: Foram selecionados 18 artigos. A
revisdo identificou um conjunto de estudos que focaram a avaliag¢do clinica de neonatos com
insuficiéncia hepdtica, destacando a importincia de marcadores clinicos, testes laboratoriais e
imagem para diagndstico e estratificacdo de risco. Além disso, foram encontrados estudos que
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abordaram as indicac¢8es, técnicas cirtrgicas e resultados de transplante hepditico neonatal,
evidenciando taxas varidveis de sucesso e desafios associados. Conclusio: A insuficiéncia hepética
em neonatos é uma condi¢do médica critica que requer abordagens clinicas especificas e, em alguns
casos, o transplante hepatico pode ser a tinica opgdo de tratamento vidvel. Esta revisio sistemética
proporciona uma visio abrangente sobre a avaliacdo e o tratamento da insuficiéncia hepatica em
neonatos, destacando a complexidade e a necessidade de z}abordagens multidisciplinares para
melhorar os resultados clinicos nessa populagdo vulnerdvel. E fundamental que profissionais de
satde estejam cientes das priticas atuais e das evidéncias disponiveis para garantir o melhor
atendimento a neonatos com essa condigao.

Palavras-chaves: "neonatal liver failure". "neonatal liver transplantation”. "neonatal liver disease”.
“Neonatal hepatic assessment”. e “Neonatal liver surgery”.

INTRODUCAO

A insuficiéncia hepética neonatal é uma situagio clinica de extrema gravidade que acomete
os recém-nascidos, demandando uma abordagem médica minuciosa e, em certos casos, a realizagdo
de cirurgia de transplante hepitico.

Os neonatos sdo particularmente suscetiveis a esse quadro devido 4 imaturidade do sistema
hepatico em seus primeiros dias de vida. Uma variedade de fatores pode desencadear a insuficiéncia
hepatica nesse grupo, incluindo infec¢Ses virais, distirbios metabélicos hereditirios, anomalias
congénitas no figado e exposi¢do a substincias téxicas ou medicamentos. A identificacdo precisa da
causa raiz é de suma importincia, pois direciona as estratégias diagndsticas e terapéuticas,
desempenhando um papel crucial na avaliacio clinica.

Um aspecto crucial é a avaliacdo clinica e laboratorial dos neonatos que apresentam
insuficiéncia hepitica. Isso requer uma investigacio abrangente dos sintomas clinicos, como
ictericia, distensio abdominal, altera¢des comportamentais e modificagdes nos padrdes alimentares,
a fim de detectar precocemente quaisquer indicios de disfuncdo hepitica. Além disso, a realizacio
de exames laboratoriais desempenha um papel vital na avaliagio da fun¢io hepitica, medindo
pardmetros bioquimicos como enzimas hepéticas e niveis de bilirrubina. Tais dados laboratoriais
contribuem substancialmente para a avaliag¢do da gravidade da insuficiéncia hepética, facilitando,
assim, a tomada de decisdes relacionadas ao tratamento adequado.

Os sintomas podem ser inespecificos, incluindo ictericia, distensio abdominal, alterac¢des
comportamentais e distarbios alimentares. Uma avaliacdo clinica sensivel e apropriada, aliada a
identificacdo desses sinais, podem permitir um diagndstico precoce e, portanto, uma intervengio
mais eficaz. A detec¢io precoce, muitas vezes, desempenha um papel crucial na determina¢io do
curso da doenca e na decisdo de encaminhar o paciente para avaliac¢do cirtrgica.

Vale ressaltar a relevancia da utilizagio de exames laboratoriais na avaliagdo da insuficiéncia
hepatica neonatal. Exames de sangue que medem a funcdo hepética, como a dosagem de enzimas

hepaticas e niveis de bilirrubina, fornecem informagdes essenciais sobre o grau de disfuncio
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hepatica. Além disso, esses parimetros laboratoriais contribuem para avaliar a gravidade da
insuficiéncia hepética, auxiliando na defini¢do das estratégias terapéuticas apropriadas.

Ademais, é essencial o reconhecimento das opgdes terapéuticas disponiveis, incluindo a
cirurgia de transplante hepético. Em casos graves de insuficiéncia hepitica neonatal, em que outras
intervencdes ndo se mostraram eficazes, o transplante hepatico pode ser a dnica alternativa para
garantir a sobrevivéncia do neonato. Avaliar adequadamente a indicacio para cirurgia de transplante
hepatico, além de identificar potenciais doadores e realizar a operagio em tempo hébil, requer uma
abordagem multidisciplinar que envolve neonatologistas, hepatologistas, cirurgides e outros
profissionais de satde.

Em sintese, a insuficiéncia hepética em neonatos é uma condigio clinica complexa que exige
uma avaliacdo precoce e precisa, incluindo a utilizacdo de exames laboratoriais para determinar a
gravidade da disfunc¢do hepatica. Quando outras opcdes terapéuticas se mostram insuficientes, a
cirurgia de transplante hepdtico pode ser a tnica solucdo vidvel, destacando a importincia de uma

abordagem multidisciplinar para garantir o melhor resultado para esses pacientes vulneraveis.

OBJETIVO

O objetivo desta revisio sistemdtica de literatura é analisar e sintetizar os estudos clinicos e
cientificos recentes que abordam a avaliacdo clinica da insuficiéncia hepitica em neonatos, bem
como as estratégias e indicacdes para cirurgia de transplante hepatico nesse grupo de pacientes.
Buscamos investigar as préticas e abordagens mais atualizadas no diagnéstico precoce, avaliagio
laboratorial, op¢Ges terapéuticas nio cirtirgicas e critérios que orientam a decisio de realizar
transplante hepético em neonatos com insuficiéncia hepética grave. Essa revisio tem como objetivo
fornecer insights baseados em evidéncias para profissionais de satide envolvidos no cuidado de
neonatos com essa condi¢io clinica complexa, a fim de melhorar a tomada de decisdo clinica e

otimizar os resultados de satide nessa populagio vulneravel.

METODOLOGIA

A metodologia desta revisdo sistemética de literatura foi realizada de acordo com o protocolo
PRISMA (Preferred Reporting Items for Systematic Reviews and Meta-Analyses) para garantir a
qualidade e transparéncia do processo de pesquisa. O objetivo desta revisio foi analisar estudos sobre
a avaliacdo clinica e a cirurgia para transplante hepitico em neonatos com insuficiéncia hepética.
Os descritores utilizados foram: "neonatal liver failure", "neonatal liver transplantation”, "neonatal

iver disease eonatal hepatic assessment” e eonatal liver surgery”.
l d ” “N tal hepat t” e “N tal 1 gery”
ara identificar os estudos, foram conduzidas buscas nas bases de dados Pu e cielo e
P dentif: tudos, f duzidas b b de dados PubMed, Sciel
eb of Science, utilizando os descritores mencionados acima. 6s a busca inicial, os resultados
Web of S , util d d t d Ap b 1, ltad
foram avaliados quanto 2 sua relevincia com base nos critérios de inclusdo e exclusio. Os estudos
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selecionados foram entdo submetidos & andlise de qualidade metodolégica e os dados relevantes
foram extraidos para a sintese dos resultados.

Critérios de Inclusio: Estudos que envolviam neonatos (recém-nascidos até 28 dias de vida)
com diagnéstico de insuficiéncia hepitica grave. Estudos que abordaram a avaliagdo clinica da
insuficiéncia hepética neonatal, incluindo métodos de diagnéstico, estratégias terapéuticas nio
cirtrgicas e/ou cirurgia de transplante hepatico. Estudos que relataram desfechos relacionados a
avaliacdo clinica e/ou cirurgia de transplante hepéitico em neonatos com insuficiéncia hepética,
como sobrevida, complicacdes pds-operatérias, indicadores cirdrgicos e resultados a longo prazo.
Estudos publicados em inglés, portugués ou espanhol, sem restri¢io de data de publicacdo. Ensaios
clinicos randomizados, estudos observacionais, revisdes sistemdaticas, metanalises e estudos de
coorte foram considerados para inclusio.

Critérios de Exclusdo: Estudos que n3o envolviam neonatos ou que incluiam criancas mais
velhas ou adultos foram excluidos. Estudos que nio estavam relacionados 2 insuficiéncia hepatica
neonatal, avaliagdo clinica ou cirurgia de transplante hepético foram excluidos. Relatos de caso
foram excluidos, pois nio fornecem evidéncia robusta. Estudos cujo texto completo nio estava
disponivel para anélise foram excluidos. Estudos com alta probabilidade de viés ou baixa qualidade
metodolégica foram excluidos.

A metodologia utilizada nesta revisdo foi projetada para garantir a inclusio de estudos
relevantes e a avaliagdo de sua qualidade, a fim de fornecer uma analise abrangente e confidvel da

avaliacdo clinica e cirurgia para transplante hepatico em neonatos com insuficiéncia hepatica.

RESULTADOS

Foram selecionados 18 artigos. A insuficiéncia hepética em neonatos é uma condigio
complexa e potencialmente letal que pode resultar de diversas causas. Entre as etiologias mais
comuns estio as doengas metabdlicas hereditarias, como a doenca de Wilson e a tirosinemia, bem
como infec¢des virais, como hepatite B ou C adquirida verticalmente da mie. Outros fatores
incluem distirbios do metabolismo de 4cidos graxos e malformacSes hepiticas congénitas. A
identificacdo da causa subjacente é fundamental para direcionar a abordagem clinica e determinar o
progndstico.

A avaliacdo clinica inicial desempenha um papel crucial na identificagdo da insuficiéncia
hepatica em neonatos. Os profissionais de satide devem realizar uma revisdo detalhada da histéria
clinica do paciente, incluindo informacées sobre sintomas prévios, exposi¢des perinatais e condigdes
familiares. O exame fisico minucioso é essencial, com foco na deteccio de ictericia,
hepatoesplenomegalia, sinais de encefalopatia hepética, como altera¢des neurolégicas, e outros
achados clinicos relacionados a insuficiéncia hepitica. Além disso, sdo realizados exames
laboratoriais, como a dosagem de bilirrubina total e direta, enzimas hep4ticas, tempo de protrombina
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e outros marcadores de funcdo hepitica, para confirmar o diagndstico e avaliar a gravidade da
doenga.

O diagnéstico de insuficiéncia hepética neonatal é frequentemente desafiador devido 4 sua
apresentacio inespecifica e 4 sobreposi¢do de sintomas com outras condi¢Ses neonatais. O clinico
precisa interpretar cuidadosamente os resultados dos exames laboratoriais, que podem incluir niveis
elevados de bilirrubina conjugada e direta, aumento das transaminases hepdaticas e prolongamento
do tempo de protrombina. Além disso, os médicos devem considerar critérios de diagnéstico
especificos, como o Modelo de End-Stage Liver Disease Pediatric (PELD), que leva em conta
pardmetros clinicos e laboratoriais para classificar a gravidade da doenca e determinar a prioridade
de transplante hepitico.

A classificagdo da gravidade da insuficiéncia hepatica neonatal é fundamental para a tomada
de decisdes clinicas e a alocagdo de recursos. O PELD ¢ um sistema amplamente utilizado para esse
fim, considerando varidveis como bilirrubina sérica, idade e peso do paciente, presenca de ascite e
grau de coagulopatia. Essa classificacdo ajuda a determinar quais neonatos tém maior probabilidade
de se beneficiar do transplante hepatico e em que ordem eles serdo considerados para receber o 4rgio.

A abordagem terapéutica inicial para neonatos com insuficiéncia hepatica pode incluir uma
variedade de medidas médicas. Dependendo da causa subjacente, isso pode envolver tratamento
especifico da doenga, como a administracio de N-acetilcisteina para intoxicagio por paracetamol ou
tratamento antiviral para hepatite B. Além disso, o suporte nutricional é fundamental, pois muitos
neonatos com insuficiéncia hepitica tém dificuldade em absorver nutrientes. O manejo de
complicagdes, como encefalopatia hepdtica, requer medidas especificas, como a restri¢io de
proteinas na dieta e o uso de lactulose para reduzir a absor¢io de amdnia. O monitoramento rigoroso
desses pacientes é necessirio para avaliar a eficdcia das terapias médicas e determinar se o
transplante hepdatico é necessirio para garantir a sobrevivéncia a longo prazo.

A decisdo de realizar um transplante hepatico em neonatos é baseada em critérios rigorosos
e na avaliag¢do das indicac¢des. Neonatos que nio respondem adequadamente a terapia médica e
apresentam risco significativo de morbidade ou mortalidade sdo candidatos ao procedimento. Além
disso, critérios especificos sdo estabelecidos para priorizar pacientes com maior gravidade da doenca
e menor expectativa de sobrevivéncia sem o transplante. O objetivo é proporcionar o transplante
hepatico a quem mais precisa e garantir a alocagio justa de érgdos.

A cirurgia de transplante hepitico em neonatos é uma intervencdo complexa que exige
precisdo e expertise cirtrgica. Neonatos podem receber um enxerto hepético de um doador vivo ou
falecido, dependendo das circunstincias clinicas. O transplante envolve a remogio do figado doente
e a substitui¢do por um figado sauddvel. No entanto, devido ao tamanho reduzido do paciente,

técnicas cirtrgicas especializadas e enxertos de tamanho apropriado sdo essenciais. O procedimento
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requer coordenacdo entre uma equipe multidisciplinar de cirurgides, anestesistas, hepatologistas
pediétricos e enfermeiros para garantir o sucesso e a seguranca do paciente.

Apébs o transplante hepitico em neonatos, hid riscos de complicacdes que exigem
monitoramento e tratamento imediato. Entre as principais complica¢Ges estdo a rejei¢do do enxerto,
infeccdes, disfun¢io de outros 6rgdos e problemas relacionados a imunossupressio. O
acompanhamento rigoroso e a administra¢io adequada de medicamentos imunossupressores sio
essenciais para minimizar esses riscos e garantir a integragio bem-sucedida do novo figado no corpo
do neonato.

A selecido de doadores vivos é um passo crucial no processo de transplante hepético neonatal.
Os doadores vivos sdo geralmente pais ou parentes préximos que voluntariamente se submetem a
uma cirurgia para doar uma porg¢io de seu figado ao neonato receptor. A avaliagio cuidadosa do
doador é essencial para garantir que o enxerto seja compativel e seguro para o recém-nascido. A
compatibilidade sanguinea e tecidual é verificada, minimizando assim o risco de rejeicdo e
complica¢des pds-transplante. Além disso, a satide geral do doador, incluindo sua capacidade de se
recuperar da cirurgia, é meticulosamente avaliada.

A rejei¢io do enxerto é uma preocupacio constante apds o transplante hepatico neonatal. Os
neonatos receptores estio em risco de rejei¢cdo do novo figado, uma resposta do sistema imunolégico
ao 6rgdo transplantado. Monitorar de perto os sinais e sintomas de rejei¢cdo, como aumento das
enzimas hepdticas, bilirrubina elevada e piora clinica, é fundamental. A terapia imunossupressora
adequada é prescrita para prevenir e controlar a rejei¢io. Os médicos devem equilibrar a supressio
do sistema imunoldgico para evitar a rejei¢io com o risco de infec¢des. O monitoramento continuo
é necessario para ajustar a terapia imunossupressora conforme necessario.

A cirurgia de transplante hepatico em neonatos continua a evoluir com avangos nas técnicas
cirtrgicas. Uma 4rea de foco é a reconstrugio dos ductos biliares, uma vez que a obstrugio dos ductos
pode levar a complicagdes graves apés o transplante. Técnicas avangadas de anastomose biliar estdo
sendo desenvolvidas para minimizar o risco de estenoses. Além disso, estratégias cirdrgicas
aprimoradas para evitar a isquemia do enxerto e melhorar a preservacio do érgdo estio sendo
pesquisadas para garantir uma maior taxa de sucesso no transplante hepitico neonatal. Esses
avancos na cirurgia sio fundamentais para melhorar os resultados e a qualidade de vida dos neonatos
que passam por esse procedimento complexo.

A alocacio eficiente e justa de 6rgios é um elemento critico no contexto dos transplantes
hepaticos neonatais. Dado o carater escasso de érgdos doadores, é essencial que existam politicas e
critérios claros para determinar quais pacientes tém prioridade e quais sdo os critérios para a
distribui¢io dos érgios disponiveis. Para neonatos com insuficiéncia hepitica grave, o Modelo de
End-Stage Liver Disease Pediatric (PELD) é frequentemente usado para classificar a gravidade da

doenca e determinar a prioridade de transplante. O PELD considera pardmetros como bilirrubina
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sérica, albumina, idade e peso do paciente. Através dessas diretrizes, é possivel identificar quais
neonatos sio os mais necessitados e garantir que os érgios sejam alocados de forma justa e eficaz.

Além dos aspectos médicos, o apoio as familias dos neonatos que passam por transplante
hepatico é de extrema importincia. O processo pode ser emocionalmente desafiador e muitas vezes
exige mudangas significativas no estilo de vida. E crucial que as familias recebam suporte adequado
para enfrentar esses desafios. Isso pode incluir apoio psicolégico para lidar com o estresse e as
preocupagdes emocionais associadas ao procedimento, bem como orientacdes priticas sobre como
cuidar do neonato apds o transplante. Garantir que as familias estejam bem preparadas para a
transi¢io para casa e saibam como lidar com as necessidades especiais do neonato é essencial para
garantir que o processo pds-transplante seja o mais tranquilo possivel.

A avaliagio da sobrevida a longo prazo e da qualidade de vida apés o transplante hepético
neonatal é de extrema importincia. A sobrevida é um indicador fundamental para avaliar o sucesso
do procedimento, enquanto a qualidade de vida considera aspectos como o crescimento, o
desenvolvimento neurolégico e a adaptacio do paciente as necessidades pds-transplante. Um
acompanhamento continuo e uma abordagem holistica sdo necessérios para otimizar a qualidade de
vida desses neonatos e minimizar possiveis complica¢des a longo prazo.

O campo do transplante hepético em neonatos continua a evoluir, com pesquisas e avancos
constantes em técnicas cirdrgicas, imunossupressio, alocacdo de érgios e cuidados pds-transplante.
O objetivo é melhorar ainda mais os resultados desse procedimento, tornando-o mais seguro e eficaz,
além de aumentar a disponibilidade de érgdos doadores. O desenvolvimento futuro também visa
compreender melhor os efeitos a longo prazo do transplante hepitico neonatal na satde e no

desenvolvimento desses pacientes, buscando proporcionar uma vida sauddvel e produtiva.

CONCLUSAO

A insuficiéncia hepatica em neonatos é uma condicdo clinica rara, mas grave, que requer
uma avalia¢do clinica minuciosa e, em muitos casos, a realizacdo de transplante hepético para
garantir a sobrevivéncia e a qualidade de vida desses pacientes. Esta revisio abordou os principais
aspectos relacionados a essa condicdo, desde a etiologia até a alocacdo de érgdos e o apoio pds-
transplante.

No diagnéstico e tratamento da insuficiéncia hepitica neonatal, a identifica¢do da causa
subjacente e a avaliacdo clinica inicial desempenham papéis cruciais. A classificagio da gravidade,
como o uso do PELD, ajuda na decisdo de realizar o transplante hepitico. As técnicas cirtrgicas
avancadas e a sele¢do de doadores vivos sdo aspectos fundamentais do procedimento de transplante.

Apés o transplante, o monitoramento da rejei¢do e o apoio as familias sdo essenciais.
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Vale destacar, a aloca¢do de 6rgios como um desafio constante e a necessidade de politicas
claras e critérios justos. Por fim, enfatizamos a importincia do suporte emocional e prético as
familias, que desempenham um papel crucial no sucesso do transplante hepético neonatal.

Diante disso, o trabalho reflete a complexidade dessa condi¢do e a necessidade de uma
abordagem multidisciplinar e continua para proporcionar o melhor resultado possivel para os
neonatos com insuficiéncia hepética. A pesquisa e os avangos nesse campo continuam a moldar o
diagnéstico e o tratamento, oferecendo esperanca e uma melhor qualidade de vida para esses

pacientes e suas familias.
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