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Andy Petroianu As complicações da esplenomegalia na doença de Gaucher, com repercussões de
hiperesplenismo e compressões mecânicas, têm sido tratadas por meio de
esplenectomia parcial. Contudo, verificou-se que o remanescente esplênico suprido
pelos vasos hilares volta a crescer, com conseqüente recorrência da esplenomegalia
e de todo o quadro clínico que a acompanha. Uma experiência superior a dezoito
anos no tratamento da hipertensão porta, trauma esplênico, esplenomegalia mielóide,
hipodesenvolvimento somático e sexual esplenomegálico, linfomas e cistoadenoma
de cauda pancreática por meio de esplenectomia subtotal, preservando o pólo
superior do baço irrigado apenas pelos vasos esplenogástricos, mostrou que o
remanescente esplênico não aumenta as suas dimensões. Com base em evidências
de que o pólo superior esplênico é suficiente para manter todas as funções do baço,
realizamos em cinco pacientes com doença de Gaucher esplenectomia subtotal,
mantendo o pólo superior do baço e sua vascularização esplenogástrica. O rema-
nescente esplênico não modificou as suas dimensões durante o acompanhamento
pós-operatório superior a doze anos e os parâmetros hematológicos normaliza-
ram. Uma outra paciente, que possuía vasos esplenogástricos insuficientes para
nutrir o pólo superior do baço, foi submetida a esplenectomia total, com implantes
autógenos de tecido esplênico no omento maior. Os auto-implantes sobreviveram e
foram funcionantes. Todos os seis pacientes tiveram evolução pós-operatória sem
anormalidades relacionadas ao procedimento de conservação esplênica. Conclu-
indo, em presença de esplenomegalia gigante, acompanhada de quadro clínico e
hematológico grave, a cirurgia do baço conservadora, com destaque para a
esplenectomia subtotal ou a esplenectomia total seguida de auto-implantes de tecido
esplênico.  Rev. bras. hematol. hemoter. 2003;26(1):13-18.

Palavras-chave: Doença de Gaucher; baço; esplenectomia subtotal; auto-implan-
tes esplênicos.

Introdução

Esta afecção, descrita por Gaucher (1882) como
epitelioma primitivo do baço, consiste em uma desordem
metabólica familiar, com característica autossômica domi-
nante. Ela é uma dislipidemia dos esfingolípides provocada

por atividade defeituosa da enzima ácido β-glicosidase e
tem como conseqüência o acúmulo de seu substrato, o
glicocerebrosídeo ceramida glicosil, nos lisossomas das
células do sistema mononuclear fagocitário, transforman-
do-as nas células de Gaucher. Em decorrência dessa infil-
tração gordurosa, o fígado e, principalmente, o baço, que
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é o principal órgão armazenador de esfingolípides, têm as
suas dimensões aumentadas, podendo o baço elevar o
diafragma e estender-se até a pelve direita.1

Para aliviar o desconforto abdominal, os sintomas
respiratórios e a dificuldade para deambulação provocada
pelo tamanho do baço, bem como os distúrbios hema-
tológicos com quadro de hiperesplenismo, tem sido pro-
posta a esplenectomia total. Entretanto, os resultados da
asplenia podem ser piores do que os da própria doença.1

A remoção do baço acompanha-se de elevada incidência
de sepse, por vezes até com evolução para morte, e agra-
vamento da infiltração gordurosa no fígado e na medula
óssea, com conseqüente insuficiência hepática e fraturas
ósseas. Outros distúrbios metabólicos e cardiovasculares,
como o tromboembolismo, também são mais freqüentes
após a retirada total do baço.

Para prevenir os efeitos colaterais da esplenectomia
total, desde 1980 tem sido realizada a esplenectomia parci-
al.2  Após os primeiros bons resultados com esse procedi-
mento, verificou-se que o remanescente esplênico, supri-
do pelo pedículo vascular do baço, aumentava as suas
dimensões até níveis próximos aos alcançados previamen-
te pelo baço íntegro. Além do desconforto provocado pela
esplenomegalia, registrava-se também a recorrência das
alterações hematológicas, principalmente a pancitopenia,
por aumento do armazenamento sangüíneo no baço. Os
esfingolípides continuavam a acumular-se no remanes-
cente esplênico e, em médio prazo, perdiam-se todas as
vantagens obtidas com a esplenectomia parcial.1,3-5

Com o objetivo de evitar esse inconveniente, reali-
zamos, desde 1990, a esplenectomia subtotal, em que pre-
servamos o pólo superior suprido apenas pelos vasos
esplenogástricos, em cinco pacientes com doença de
Gaucher. Essa operação foi desenvolvida por nós a partir
de 1979, para aplicação no tratamento cirúrgico da hiper-
tensão porta esquistossomática, afecção que indicou tal
procedimento em 109 pacientes.6-11  Nessa época, havía-
mos verificado experimentalmente e em estudos de anato-
mia que o pólo superior do baço não depende do pedículo
esplênico, pois os vasos que percorrem o ligamento
esplenogástrico não são ramos ou afluentes desse
pedículo e são suficientes para manter essa parte do ór-
gão.10,12-14 Assim sendo, pode ser realizada a esplenectomia
subtotal, como cirurgia conservadora do baço, mesmo nos
casos em que os vasos principais precisam ser ligados.
Por outro lado, constatamos que os vasos espleno-
gástricos são insuficientes para manter uma extensão de
tecido esplênico maior que a do pólo superior. Portanto,
as dimensões do remanescente esplênico são mantidas,
prevenindo o seu crescimento, que é um dos inconveni-
entes da esplenectomia parcial na doença de Gaucher,
quando se preserva o pedículo esplênico.9

Posteriormente, utilizamos essa alternativa operató-
ria para conservar parte do baço em 52 pacientes com

trauma esplênico grave, sete pacientes com esplenome-
galia mielóide conseqüente a mielofibrose, quatro adoles-
centes com hipodesenvolvimento somático e sexual de-
corrente de esplenomegalia, um paciente com leucemia
linfocítica crônica e uma paciente com cistoadenoma de
cauda pancreática, em que se indicou a retirada corpo-
caudal do pâncreas.14-19  O acompanhamento por até mais
de 18 anos tem revelado resultados gratificantes, fato que
nos estimula a prosseguir na indicação desse procedi-
mento em outras doenças nas quais haja a necessidade de
operar o baço, com a possibilidade de manter parte do
tecido esplênico.11,20 Assim como tem sido relatado na
literatura em relação à esplenectomia parcial, na esple-
nectomia subtotal também constatamos que são preser-
vadas todas as funções do baço.21-27

Nos casos em que não foi possível realizar a esple-
nectomia subtotal, conservamos parte do baço sob a for-
ma de auto-implantes esplênicos. Estudos hematológicos
e imunológicos em doentes submetidos a esplenectomia
total complementada por auto-implantes esplênicos, para
tratar hipertensão porta em 36 pacientes, trauma esplênico
em 34 doentes, esplenomegalia mielóide em um paciente e
leucemia linfocítica crônica em um, foram realizados. Os
resultados tardios mostraram a preservação das funções
esplênicas pelos fragmentos de baço auto-implantados.28

Os valores hematológicos e imunológicos permaneceram
normais e a depuração sangüínea de corpúsculos de
Howell-Jolly, bem como de substâncias coloidais, foi satis-
fatória.18,19,27  Em estudo experimental, observamos que os
auto-implantes também são capazes de remover substân-
cias coloidais e bactérias injetadas na circulação san-
güínea.21-25,29-31

O implante autógeno heterotópico de tecido esplê-
nico após esplenectomia total tem sido utilizado na tenta-
tiva de evitar os efeitos adversos da asplenia. Estudos
recentes mostraram que os auto-implantes são eficazes
em manter pelo menos parte das funções do baço.32-47

O presente trabalho apresenta nossa experiência com
a conservação esplênica parcial, por meio de esplenectomia
subtotal ou auto-implantes esplênicos, em pacientes com
doença de Gaucher, em que foi indicada operação esple-
norredutora.

Pacientes e Métodos

Seis pacientes portadores de doença de Gaucher no
Hospital das Clínicas da UFMG, na Primeira Clínica Cirúr-
gica da Santa Casa de Belo Horizonte e no Hospital Uni-
versitário da Faculdade de Medicina da Universidade Fe-
deral de Juiz de Fora, Minas Gerais, foram submetidos a
intervenção cirúrgica. Todos vinham sendo acompanha-
dos pelos serviços de Hematologia dos hospitais citados
e a indicação cirúrgica foi determinada pelo desconforto
provocado pela esplenomegalia e pela pancitopenia. Ao
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exame físico, também verificou-se a presença de hepa-
tomegalia de dimensões variáveis em todos os doentes.

Os pacientes foram cinco mulheres e um homem,
com as idades de 18, 23, 24, 56, 61 e 62 anos respectiva-
mente. Quanto à coloração da pele, um era leucodérmico,
duas feodérmicas e três melanodérmicas. Duas das paci-
entes, uma de 56 e outra de 61 anos, ambas feodérmicas,
eram irmãs. Duas outras doentes melanodérmicas, uma de
18 e a outra de 23 anos, relataram que a mãe de uma e a irmã
da outra haviam sido submetidas a esplenectomia por cau-
sa dessa mesma doença. Os seis doentes apresentavam
pancitopenia variável e receberam múltiplas transfusões
sangüíneas em diversas ocasiões. Os múltiplos exames
hematológicos pré e pós-transfusionais dificultam a apre-
sentação dos valores hematológicos próprios de cada um
dos doentes. Os baços de quatro pacientes atingiam a
fossa ilíaca direita e os dos outros dois doentes chega-
vam até a fossa ilíaca esquerda, portanto, todos classifi-
cados como grupo IV de Boyd.

As cirurgias foram realizadas através de laparotomia
oblíqua esquerda, desde o nono espaço intercostal até
dois dedos acima da cicatriz umbilical. Após a ligadura da
artéria esplênica, no espaço retrogástrico, o baço foi com-
pletamente mobilizado para fora da cavidade abdominal,
seccionando-se os ligamentos frenocólico, esplenorrenal
e esplenofrênico (Figura 1a). Manteve-se intacto o liga-
mento esplenogástrico, tendo-se o cuidado de preservar
todos os vasos esplenogástricos. Em seguida, foram liga-
dos e seccionados os vasos do pedículo esplênico e do
pólo inferior do baço.

O órgão foi seccionado em cunha ao nível da transi-
ção entre o pólo superior, que permanecia com a cor rósea,
e o restante do baço, que se tornara azulado após sua
desvascularização. Realizou-se hemostasia cuidadosa,
suturando-se os vasos do parênquima aberto, com fio de
categute simples 3-0. Em seguida, as duas abas de cápsu-
la, formadas pela secção em cunha do órgão, foram apro-
ximadas por sutura contínua, com fio de categute croma-
do 2-0 (Figura 1b). O baço foi recolocado em seu leito e
fixado ao peritônio diafragmático com um ponto, para pre-
venir a sua ptose ou torção. Em uma das pacientes
melanodérmicas, com a idade de 24 anos, confirmou-se,
ao inventário da cavidade abdominal, a presença de
colecistolitíase já diagnosticada ao ultra-som pré-opera-
tório. No mesmo ato cirúrgico e através da mesma incisão,
realizou-se a colecistectomia. Depois de uma cuidadosa
revisão da hemostasia abdominal, a cavidade foi fechada
por planos, sem deixar dreno em doente algum. Em nenhu-
ma das operações foi necessária transfusão de elementos
sangüíneos e os pacientes mantiveram-se completamente
estáveis durante todo o procedimento cirúrgico.

Em uma das pacientes, melanodérmica e com 23 anos
de idade, percebeu-se, após a secção do baço, que o
parênquima esplênico não apresentava sangramento pro-

fuso, habitual nessa fase operatória. Com receio de que os
vasos esplenogástricos, nesse caso, fossem insuficien-
tes para suprir o pólo superior esplênico, optamos pela
retirada completa do baço. Nessa situação, restou como
alternativa a confecção dos auto-implantes esplênicos.

Seccionou-se uma fatia esplênica, que media entre
um e dois centímetros de espessura. Esse segmento foi
dividido em vinte cubos, com dimensões também de um a
dois centímetros. Por meio de sutura contínua, com fio de
“catgut” simples 3-0, os fragmentos esplênicos foram fi-
xados sobre o omento maior, alternando-se os pontos en-
tre baço e omento. Como último tempo operatório, o omento
maior foi dobrado sobre si, para manter os fragmentos
esplênicos em seu interior e prevenir aderências anômalas
a tecidos vizinhos. O total de tecido esplênico implantado
foi superior a 50 gramas, peso esse estimado de acordo
com estudo prévio que fizemos e por dados de literatu-
ra.28,44,48  A operação terminou com revisão da hemostasia
e fechamento da cavidade abdominal, sem deixar dreno.

Fig. 1 – Imagens ope-
ratórias da esple-
nectomia subtotal re-
alizada em paciente
com doença de
Gaucher

a – Observar o tamanho do baço em relação ao fígado (seta),
que também se apresenta com dimensões aumentadas
b – Resultado final da operação. Observar o pólo superior do
baço suturado e suprido pelos vasos esplenogástricos

Fig. 1a

Fig. 1b
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Resultados

Não houve complicações pós-operatórias imediatas
e os pacientes receberam alta hospitalar entre o terceiro e
o sétimo dias depois da cirurgia. A evolução tardia dos
seis doentes em acompanhamento variável entre quatro
meses e 12 anos tem sido sem anormalidades relacionadas
à conservação do baço. Houve melhora dos valores
hematológicos em todos os pacientes, que continuam em
tratamento hematológico. A grande variação de valores
hematológicos e de tratamentos clínicos pós-operatórios
nesses doentes durante todo o tempo de acompanhamen-
to não permite a sua tabulação. Não foram registradas
complicações hepáticas ou ósseas. Todos os pacientes
retornaram às suas atividades sociais e de trabalho. A
paciente submetida a esplenectomia total e auto-implan-
tes esplênicos casou-se dois anos após a operação e atu-
almente é mãe de uma menina que tem 5 anos e é aparente-
mente saudável.

Os exames histopatológicos dos baços e das bióp-
sias hepáticas confirmaram a doença de Gaucher. As fun-
ções dos remanescentes da esplenectomia subtotal e dos
auto-implantes esplênicos foram confirmadas pela ausên-
cia de corpúsculos eritrocitários anômalos na circulação e
pelos exames cintilográficos com enxofre coloidal marca-
do com 99m-tecnécio, que mostraram a captação esplênica
do colóide. Os exames ultra-sonográfico e de tomografia
computadorizada confirmaram a manutenção das dimen-
sões esplênicas nos limites deixados durante a cirurgia.
Portanto, não houve crescimento dos remanescentes tan-
to da esplenectomia subtotal quanto dos auto-implantes.

Discussão

Sob o aspecto cirúrgico, os procedimentos conser-
vadores do baço são simples e não requerem equipamen-
to ou materiais cirúrgicos especiais que não estejam à dis-
posição em todas as cirurgias de porte maior. Os remanes-
centes de baço não cresceram porque os vasos esple-
nogástricos e os formados no omento maior são insufici-
entes para manter uma quantidade de tecido esplênico
maior que a do pólo superior ou dos implantes, assim como
já havia sido descrito previamente.25,28-30

Com respeito aos auto-implantes, é preferível que
eles sejam de tamanho inferior a 2 cm, para que a vascu-
logênese seja mais rápida e permita que esse tecido fun-
cione em um tempo menor.48  Em trabalho experimental,
constatamos que os auto-implantes atingem a normalida-
de funcional em até três meses.25  Entretanto, cabe ressal-
tar a necessidade de pelo menos 25%  do tecido esplênico
normal, portanto mais de 40 gramas, para que não haja
insuficiência esplênica.28,44,48  Por esse motivo foram im-
plantados vinte fragmentos de baço, que perfazem um
peso superior a 50 gramas.

Na presente casuística, a esplenectomia total foi
incidentalmente necessária em apenas uma paciente, de-
vido ao aspecto isquêmico do parênquima do pólo supe-
rior, quando suprido apenas pelos vasos esplenogástricos.
De fato, estudos prévios conduzidos por nós mostraram
que o número de vasos esplenogástricos variam entre
nenhum e 14 arteríolas e vênulas.10 No caso relatado, fo-
ram vistos somente dois vasos esplenogástricos, que nes-
sa doente foram insuficientes para preservar a vitalidade
do remanescente esplênico. Tal situação não pode ser pre-
vista antes da operação, pois ainda não há método com-
plementar sensível o suficiente para avaliar a perfusão
sangüínea através dos vasos esplenogástricos.

Outro aspecto importante é o local onde os auto-
implantes foram fixados. Para que o baço funcione ade-
quadamente, a drenagem de seu sangue deve seguir para
o fígado através da veia porta. Dessa forma, fragmentos
de baço implantados no peritônio, em músculos, no sub-
cutâneo ou em outros tecidos, apesar de manterem sua
vitalidade, apresentam insuficiência funcional. Os melho-
res tecidos para o auto-implante são o omento maior, o
mesocólon transverso e o mesentério, cujas drenagens
venosas pertencem ao sistema porta, por meio dos vasos
mesentéricos ou gastro-omentais. Por esse motivo, o teci-
do esplênico foi fixado ao omento maior. 28,29,32,44,48-55

O prognóstico pós-operatório de pacientes com
doença de Gaucher submetidos a esplenectomia total é
desfavorável. O depósito acelerado de glicocerebrosídeos
no fígado e ossos resulta em hepatomegalia acompanha-
da de insuficiência hepática e em dores ósseas, com fra-
turas freqüentes.1,4,44  Sepse, eventualmente fatal, é ou-
tra complicação decorrente do estado asplênico dos pa-
cientes.56-58  Entretanto, no período em que acompanha-
mos os nossos pacientes submetidos a cirurgias conser-
vadoras do baço, nenhuma dessas complicações foi re-
gistrada.

O implante de tecido esplênico autógeno ainda não
é definitivamente aceito como eficaz para manter as fun-
ções do baço após esplenectomia total. Estudos prévios
mostraram que, apesar desse procedimento ser quase isen-
to de complicações pós-operatórias, o pequeno número
de implantes realizados pela maioria dos cirurgiões era
insuficiente para evidenciar a sua função.32,35,37,42,51,59  Por
outro lado, trabalhos experimentais foram unânimes em
encontrar menor incidência e intensidade de sepse em
animais submetidos ao auto-implante, quando compara-
dos com os asplênicos.34,38,40,41,44,45

Atualmente, acredita-se que os resultados não fa-
voráveis descritos na literatura decorrem principalmente
da quantidade insuficiente de tecido esplênico implanta-
do e que, apesar de sua função estar presente, ela não
pode ser detectada.48,50,53

De qualquer modo, os auto-implantes, mesmo quan-
do a quantidade de tecido é maior, apresentam eficácia
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funcional menor do que a evidenciada pelos remanescen-
tes das esplenectomias parciais e subtotais.25,37,41,46 Apa-
rentemente, a vascularização natural pelo pedículo ou pe-
los vasos esplenogástricos é melhor do que a que se for-
ma nos locais dos implantes. Esses resultados são confir-
mados por pesquisas experimentais e por estudos
cintilográficos pós-operatórios, que revelam a precocida-
de e maior eficácia funcional dos remanescentes esplênicos
em relação aos auto-implantes.9,20,49  Portanto, é pertinente
afirmar que os auto-implantes devem ser a opção operató-
ria apenas nos casos em que não for possível preservar
parte do baço ortotópico com sua vascularização natural.

Em conclusão, a esplenectomia subtotal, com pre-
servação do pólo superior do baço suprido apenas pelos
vasos esplenogástricos, e os auto-implantes esplênicos
em omento maior parecem boas alternativas cirúrgicas para
tratamento da doença de Gaucher, quando não for obtido
um bom controle clínico dessa moléstia. Os benefícios
desses procedimentos foram evidentes nos casos apre-
sentados neste trabalho, contudo essa casuística ainda é
muito pequena para estabelecer uma conduta. Pesquisas
futuras, por um tempo mais prolongado e com um número
maior de doentes, irão trazer subsídios melhores para o
esclarecimento do papel das operações conservadoras do
baço para tratar a doença de Gaucher.

Abstract

Complications of splenomegaly in Gaucher’s disease, such as
hypersplenism and mechanical compressions, have been treated
by partial splenectomy. However, the splenic remnant,
vascularized by the hilar vessels, may enlarge leading to recurrent
splenomegaly and all its adverse effects. More than eighteen
years of experience treating portal hypertension, splenic trauma,
myeloid splenomegaly, splenomegalic somatic and sexual
hypodevelopment, chronic lymphocytic lymphoma and
cystadenoma of pancreatic tail by subtotal splenectomy,
maintaining the upper pole supplied only by the splenogastric
vessels showed that the splenic remnant does not increase its
size. Based on evidence that the hilar vessels may contribute to
the increase of the splenic remnant, we performed in five cases
with Gaucher’s disease subtotal splenectomy, maintaining the
upper pole supplied only by the splenogastric vessels. The splenic
remnant did not modify in size during a postoperative follow-up
of more than twelve years, and the hematological parameters
remained normal. Another patient whose splenogastric vessels
were insufficient to maintain the upper splenic pole, was submitted
to total splenectomy and autologous splenic tissue transplantation
on the greater omentum. The autotransplant survived and
presented with function. All six patients had uneventful post-
operative follow-up in relation to the splenic conservative
procedure. In conclusion, in presence of giant splenomegaly with
severe hematologic and clinical symptoms the spleen must be
resected in a conservative fashion such as subtotal splenectomy
or total splenectomy followed by autotransplants of splenic tissue.
ev. bras. hematol. hemoter. 2003;26(1):13-18.

Key words:  Gaucher’s disease; spleen; subtotal splenectomy;
splenic autotransplantation.
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