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Pacientedo sexo masculino, 12 anosdeidade, comhistéria  libre, com sinais de sangramento recente. Ao examefisico ob-
deepisodio dehematémeseemelena. Foi realizadaendoscopia  servava-se esplenomegalia. Realizou-setambém ultra-sonogra-
digestivaalta, queevidenciou varizesesofageanasdemédioca-  fiacom Doppler, como parte dainvestigacado diagndstica.
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Figura 3. Ultra-sonografia abdominal com Doppler ao nivel do hilo hepatico.
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Achados de imagem

A ultra-sonografia(US) evidencioufi-
gado comreducdo dolobo direito ehiper-
trofiadoslobos esquerdo e caudado, com
alteracBestexturaisdifusasdotipo créni-
o, observando-se espessamento peripor-
tal difuso, ndo seidentificandolesBesfo-
cais(Figural). A UScomomodo B mos-
trou veiaportacom materia ecogénico no
seuinterior (trombose), com colateraispe-
riportais(Figura2). O estudo com o Dop-
pler revel ou trombose daveiaporta, com
circulagdo colateral no hilo (Figura3) eflu-
X0 evidente na artéria hepética, anterior-
menteaveiaportatrombosada. Asveias
hepéticas encontravam-se permeéveis. A
UStambém mostrou esplenomegaliaedi-
latacdo daveiaesplénica, com calibrede
1,2 cm. O Doppler auxiliou na visualiza-
caodecirculagdo colatera atravésdasveias
géstricascurtaseretroperitoneaisaesquer-
da. N&o seidentificou ascite.

O paciente eraacompanhado desde 0os
doisanosdeidade por quadro defibrose
hepéti cacongeénita, confirmado com bi 6p-
sia hepatica. Desde entéo, vinha sendo
acompanhado periodicamente, com exa-
mesde USabdominal.

COMENTARIOS

A fibrosehepédti cacongénitapodeocor-
rer esporadicamente ou ser herdadadefor-
maautossdmicarecessival?. Afetaigual-
mente ambos os sexos. Nestadoenca, ob-
serva-se aumento das dimenstesdos es-
pacosportais, peladeposicdo detecidofi-
broso queformatravesdensas®, circun-
dando |6bul os hepéticosnormais®. Estes
septos contém grande nimero de ductos
biliaresmicroscépicos, masbemformados,
e alguns contém bile®™. Deve-seenfatizar
gue nafibrose hepéticacongénitando en-
contramosapenasfibrose, sendoqueexis-
te proliferacdo dosductos/ductul oshilia-
res, observadadepermeio asbandasfibro-
Sas, 0squal s se mostram NUMerosos, mais
ou menos ectasiados, e se comunicando
comaérvorebilia®. Algunsductul os bi-
liares mostram-se acentuadamente dilata-
dos, assumindo o aspecto de microcistos,
gue se comunicam com aérvorebiliar®.

Alguns espacos portai spodem perma-
necer normais, o que explicariao fato de
algumasamostrashistol gicasndo mostra-
remasalteragdeshabituai sdessadoenca®.
Os ramos arteriais sdo normais ou hipo-
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plésicos, enquanto asveiasaparecem re-
duzidas detamanho. Ao exame histol 6gi-
co ndo seobservainfiltradoinflamatério.

E importante observarmos que essa
doenca pode se associar com doencade
Caroli, cistosde colédoco®?, fibrose hepa-
ticacongénita, displasiarenal, doencare-
nal autossdmicarecessiva, doencacistica
medular renal, emesmo com adoencare-
nal autossdmicadominantel®.

Ospacientescomprometidosdesenvol-
vemusua mentehipertensdo portal, quese
tornaevidente nainfancia, ou quando adul-
tosjovens. Asprovasde fungdo hepética
usual mente permanecem inalteradas®. A
hipertensdo portal habitualmente é decor-
rente dahipoplasia, ou dacompressao fi-
brosados pequenosramos portaisnoin-
terior dasbandasfibrosas que circundam
osnodulos?. Muitasvezesessadoencaé
diagnosticada erroneamente como cirro-
seV, A formausual de apresentago des-
sespacienteséadehipertensdo portal com
hemorragia digestiva®®. Em alguns pa-
cientesadoencapode ser reconhecidaan-
tesdo aparecimento do sangramento gas-
trointestinal, devido ao quadro de hiperes-
plenismo, desconforto abdominal (devido
ao aumento do baco) epresencade colate-
raisvenosas abdominais ®.

No momento do diagndstico os pacien-
tesapresentam, comumente, idadevarian-
dodetrésadez anossegundo algunsauto-
res, e de cinco a 20 anos segundo ou-
tros®. Algunscasosnao sfo diagnostica-
dos até afase adulta®™®. Ambosossexos
s80 afetadosigua mente.

Outraformade apresentac&o dos pa-
cientes é ahepatomegaliaassintomatica,
com o figado tipicamente bastantefirmee
endurecido, associado aesplenomegalia.
Emboraaesplenomegaliasgjaencontrada
nagrande maioriados pacientes, elanéo
estauniversalmentepresente®. A ictericia
eaanemiatambém podem fazer parte do
quadro clinico desses pacientes®. A asci-
teusual mente estdausente®, ando ser que
setenhatrombosedaveiaporta. A causa
datrombose daveiaportanesses pacien-
tespode ser multifatorial, emborao desen-
volvimento de hipertensao portal desem-
penhe papel importante nagénese dessa
complicacdo. O figado comumente encon-
tra-seaumentado devolume®,

Como jareferido, podemos encontrar,
nesses paci entes, outras anormalidades
congeénitas das vias biliares (doenca de

Carali e cistos de col édoco), que podem
ou ndo se apresentar com quadros de co-
langite®. Aindacomo condigdes que po-
dem complicar o curso clinico dessespa-
cientes, podemoster 0 aparecimento dehe-
patocarcinomas, colangiocarcinomasede
hiperplasia adenomatosa®. Outrasmalfor-
magOes pouco comunstambém podem es-
tar associadas, como duplicagdo dosramos
portaisintra-hepéticos, displasiacisticado
pancress, linfangiectasiaintestinal, enfise-
ma pulmonar, hemangioma cerebelar,
aneurismasdeartériasrenal e cerebra®.

A fibrose hepéticacongénitadeve ser
diferenciadadacirrose, namedidaem que
afuncao hepatocel ular estdmantidae, por-
tanto, essespaci entestém progndstico sen-
sivelmentemel hor que oscirréticos®.

Ao ultra-som, observam-se areasdefi-
brose periportal, que se apresentam eco-
génicasehiperecogénicas(devido aossep-
tosfibrososdensos), disseminadas pelo
paréncuima hepético™®. Esse aspecto de
hiperecogenicidade periportal pode ser
encontrado em outrascondi¢des, comona
esquistossomose hepatoespl énicae colan-
giteoriental (causadapel oClonorchissi-
nensis). Nacolangite oriental também po-
dem ser encontradoscél culosnointerior
doscanaishiliares. A hepatiteagudaviral
eahepatite cronicatdxicatambém podem
apresentar hiperecogenicidade periportal.
Do exposto acima, ficaevidente que o exa-
meultra-sonograficodeveser analisadoem
conjunto com asinformagBesclinicas, para
gue se possaotimizar o diagnostico defi-
brose hepéticacongénita.
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