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QUAL  O SEU DIAGNÓSTICO?

Figura 1. Imagem ultra-sonográfica oblíqua do fígado.

Paciente do sexo masculino, 12 anos de idade, com história
de episódio de hematêmese e melena. Foi realizada endoscopia
digestiva alta, que evidenciou varizes esofageanas de médio ca-

libre, com sinais de sangramento recente. Ao exame físico ob-
servava-se esplenomegalia. Realizou-se também ultra-sonogra-
fia com Doppler, como parte da investigação diagnóstica.

Figura 3. Ultra-sonografia abdominal com Doppler ao nível do hilo hepático.

Figura 2. Ultra-sonografia ao nível do hilo hepático.
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Achados de imagem

A ultra-sonografia (US) evidenciou fí-
gado com redução do lobo direito e hiper-
trofia dos lobos esquerdo e caudado, com
alterações texturais difusas do tipo crôni-
co, observando-se espessamento peripor-
tal difuso, não se identificando lesões fo-
cais (Figura 1). A US com o modo B mos-
trou veia porta com material ecogênico no
seu interior (trombose), com colaterais pe-
riportais (Figura 2). O estudo com o Dop-
pler revelou trombose da veia porta, com
circulação colateral no hilo (Figura 3) e flu-
xo evidente na artéria hepática, anterior-
mente à veia porta trombosada. As veias
hepáticas encontravam-se permeáveis. A
US também mostrou esplenomegalia e di-
latação da veia esplênica, com calibre de
1,2 cm. O Doppler auxiliou na visualiza-
ção de circulação colateral através das veias
gástricas curtas e retroperitoneais à esquer-
da. Não se identificou ascite.

O paciente era acompanhado desde os
dois anos de idade por quadro de fibrose
hepática congênita, confirmado com bióp-
sia hepática. Desde então, vinha sendo
acompanhado periodicamente, com exa-
mes de US abdominal.

COMENTÁRIOS

A fibrose hepática congênita pode ocor-
rer esporadicamente ou ser herdada de for-
ma autossômica recessiva(1,2). Afeta igual-
mente ambos os sexos. Nesta doença, ob-
serva-se aumento das dimensões dos es-
paços portais, pela deposição de tecido fi-
broso que forma traves densas (3), circun-
dando lóbulos hepáticos normais (1). Estes
septos contêm grande número de ductos
biliares microscópicos, mas bem formados,
e alguns contêm bile (1). Deve-se enfatizar
que na fibrose hepática congênita não en-
contramos apenas fibrose, sendo que exis-
te  proliferação dos ductos/dúctulos bilia-
res, observada de permeio às bandas fibro-
sas, os quais se mostram numerosos, mais
ou menos ectasiados, e se comunicando
com a árvore biliar(3). Alguns dúctulos bi-
liares mostram-se acentuadamente dilata-
dos, assumindo o aspecto de microcistos,
que se comunicam com a árvore biliar(3).

Alguns espaços portais podem perma-
necer normais, o que explicaria o fato de
algumas amostras histológicas não mostra-
rem as alterações habituais dessa doença (3).
Os ramos arteriais são normais ou hipo-

plásicos, enquanto as veias aparecem re-
duzidas de tamanho. Ao exame histológi-
co não se observa infiltrado inflamatório.

É importante observarmos que essa
doença pode se associar com doença de
Caroli, cistos de colédoco(1), fibrose hepá-
tica congênita, displasia renal, doença re-
nal autossômica recessiva, doença cística
medular renal, e mesmo com a doença re-
nal autossômica dominante(1,4).

Os pacientes comprometidos desenvol-
vem usualmente hipertensão portal, que se
torna evidente na infância, ou quando adul-
tos jovens. As provas de função hepática
usualmente permanecem inalteradas (1). A
hipertensão portal habitualmente é decor-
rente da hipoplasia, ou da compressão fi-
brosa dos pequenos ramos portais no in-
terior das bandas fibrosas que circundam
os nódulos(1). Muitas vezes essa doença é
diagnosticada erroneamente como cirro-
se(1). A forma usual de apresentação des-
ses pacientes é a de hipertensão portal com
hemorragia digestiva(1,3). Em alguns pa-
cientes a doença pode ser reconhecida an-
tes do aparecimento do sangramento gas-
trointestinal, devido ao quadro de hiperes-
plenismo, desconforto abdominal (devido
ao aumento do baço) e presença de colate-
rais venosas abdominais (3).

No momento do diagnóstico os pacien-
tes apresentam, comumente, idade varian-
do de três a dez anos segundo alguns auto-
res (1), e de cinco a 20 anos segundo ou-
tros(3). Alguns casos não são diagnostica-
dos até a fase adulta(1,3). Ambos os sexos
são afetados igualmente.

Outra forma de apresentação dos pa-
cientes é a hepatomegalia assintomática,
com o fígado tipicamente bastante firme e
endurecido, associado a esplenomegalia.
Embora a esplenomegalia seja encontrada
na grande maioria dos pacientes, ela não
está universalmente presente (3). A icterícia
e a anemia também podem fazer parte do
quadro clínico desses pacientes (1). A asci-
te usualmente está ausente (3), a não ser que
se tenha trombose da veia porta. A causa
da trombose da veia porta nesses pacien-
tes pode ser multifatorial, embora o desen-
volvimento de hipertensão portal desem-
penhe papel importante na gênese dessa
complicação. O fígado comumente encon-
tra-se aumentado de volume (3).

Como já referido, podemos encontrar,
nesses pacientes, outras anormalidades
congênitas das vias biliares (doença de

Caroli e cistos de colédoco), que podem
ou não se apresentar com quadros de co-
langite(3). Ainda como condições que po-
dem complicar o curso clínico desses pa-
cientes, podemos ter o aparecimento de he-
patocarcinomas, colangiocarcinomas e de
hiperplasia adenomatosa(5). Outras malfor-
mações pouco comuns também podem es-
tar associadas, como duplicação dos ramos
portais intra-hepáticos, displasia cística do
pâncreas, linfangiectasia intestinal, enfise-
ma pulmonar, hemangioma cerebelar,
aneurismas de artérias renal e cerebral(3).

A fibrose hepática congênita deve ser
diferenciada da cirrose, na medida em que
a função hepatocelular está mantida e, por-
tanto, esses pacientes têm prognóstico sen-
sivelmente melhor que os cirróticos(1).

Ao ultra-som, observam-se áreas de fi-
brose periportal, que se apresentam eco-
gênicas e hiperecogênicas (devido aos sep-
tos fibrosos densos), disseminadas pelo
parênquima hepático(1,6). Esse aspecto de
hiperecogenicidade periportal pode ser
encontrado em outras condições, como na
esquistossomose hepatoesplênica e colan-
gite oriental (causada pelo Clonorchis si-
nensis). Na colangite oriental também po-
dem ser encontrados cálculos no interior
dos canais biliares. A hepatite aguda viral
e a hepatite crônica tóxica também podem
apresentar hiperecogenicidade periportal.
Do exposto acima, fica evidente que o exa-
me ultra-sonográfico deve ser analisado em
conjunto com as informações clínicas, para
que se possa otimizar o diagnóstico de fi-
brose hepática congênita.
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