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RESUMO

7

A doenca obstrutiva da via biliar intra-hepéatica é rara. O perfil dos
enfermos se superpfe aproximadamente ao quadro biliar da moléstia litiasica
habitual. No entanto, a idade dos pacientes, a precedéncia da colangite, os
periodos de remissao dos sintomas e o0 passado de cirurgia sobre as vias biliares
devem levantar a suspeita clinica da presenca desta enfermidade. Neste trabalho,
sdo analisados 51 doentes portadores desta moléstia, com padrdes radioldgicos
variados, lesbes hepaticas microscopicamente semelhantes e diferentes indices
de mortalidade e complicacdes. E proposta classificacdo dos diversos estagios
desta enfermidade e sugerido tratar-se da versao tropical da doenca de Caroli.



SUMMARY

The intrahepatic biliary ducts congenital disease is not frequent. The
disease profile is similar to those with gallstones. Age incidence, cholangitis
precedence, symptoms remission intervals and previous biliary duct surgery
should raise the clinic suspicion of the disease. In this paper, fifty-one patients with
intrahepatic biliary ducts obstructive disease are studied. It was observed varied
radiological patterns, a similar microscopic hepatic lesions and different
complication and mortality rates. The authors propose a classification of the
different stages of this disease and suggest the existence of a “tropical” variant of
disease of Caroli.
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1- PREAMBULO

Ha necessidade de extremo cuidado e precaucdo na abordagem de temas
pouco explorados na Cirurgia. Ineditismos ndo existem; reais novidades, também.

Por isso, os dedos para cuidar do assunto a ser aqui tratado. Dai, a razao
deste prefacio, a guisa de esclarecimento prévio.

Um jovem de 27 anos foi internado por hemorragia digestiva alta, em 1972.
A suspeita diagn0stica recaia sobre a hipertensdo porta, por que foi realizada
esplenoportografia através de puncdo percutdnea. Tendo havido lesdo esplénica,
foi submetido a esplenectomia. Durante a operacdo, o inventério da cavidade
diagnosticou litiase biliar intra e extra-hepatica.

Na reoperacdo, foi realizada coledocoduodenostomia e biopsia hepética,
com o objetivo de elucidar a razdo do bloqueio porta. A analise histologica ndo
alcancou revelar cirrose nem fibrose. No entanto, o trabalho exaustivo do
patologista logrou elevar a litiase biliar da categoria de contemporanea, incidental
e coadjuvante, para o lugar de protagonista do quadro nosolégico. Esta promogéo
foi calcada na literatura francesa sobre ectasias comunicantes das vias biliares,
cuja expressao clinica inclui, eventualmente, ndo s6 a infeccéo litidsica, sendo
também o sangramento digestivo de natureza varicosa>".

A observacédo deste paciente trouxe ensinamentos inestimaveis. A partir de
entdo, passaram a ser destacados, no caudal de enfermos biliares, aqueles de
cortejo clinico insdlito, cujos documentos radiol6gicos acusavam distor¢cdes raras.
Foram enfeixados debaixo de rubrica prépria, jA que o estudo anatomo-patoldgico
revelou alteracdes semelhantes as da doenca de Caroli. Talvez representem a
versao tropical daquela moléstia francesa. Esta, a hossa proposta.



2 - INTRODUCAO

A moléstia biliar € geralmente de origem litidsica. A populacédo de doentes,
freqientemente composta de adultos jovens — mulheres, em sua maior parte e
dentro da faixa de vida produtiva — apresenta-se segundo exteriorizacao rotineira.
Eventualmente, neste oceano de pacientes com doenca biliar, surgem quadros
clinicos bizarros, que fogem do perfil habitual. Sdo os portadores de doenca
obstrutiva da via biliar intra-hepética (DOVBIH). Esta enfermidade é responsavel
por alto indice de mortalidade e complicacbes devido a lesdo hepatica
subsequente as crises de colangite, a que estes pacientes estdo sujeitos. Cabe ao
cirurgido diagnostici-la com precisdo pré ou per-operatoriamente, para que seja
capaz de oferecer o tratamento adequado a cada paciente.

Durante varios anos, a doenca obstrutiva das vias biliares intra-hepaticas
recebeu pouca atencao da literatura mundial, apesar de ter sido inicialmente
descrita, em 1941, por Le Naour?’. Somente nas Gltimas décadas, veio a merecer
maior atencao por parte dos cirurgides e patologistas, em virtude do surgimento e
aprimoramento de novos meios semioticos e também do uso rotineiro da
colangiografia operatoria. Tornou-se assim possivel, o reconhecimento precoce e
exato de tal patologia, a qual, as vezes, passava despercebida aos olhos dos
cirurgides mais atentos'6:2128:30:38.39,



3 - OBJETIVO

O presente trabalho se propde a discutir a etiologia, o diagnéstico, a
evolucao e o tratamento da doenca obstrutiva das vias biliares intra-hepéticas, em
pacientes tratados nos ultimos anos pelo mesmo grupo. Além de analisar-lhes o
seguimento, é para ela proposta uma classificacdo clinico-radiolégica e oferecida
comprovacéao de seu estreito parentesco com a doenca de Caroli.
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4 - REVISAO DA LITERATURA

Resumo historico

A doenca cistica do figado e da via biliar extra-hepéatica tem sido
mencionada na literatura mundial desde 1852, quando Douglas descreveu, pela
primeira vez, a presenca de cisto de colédoco. Desde entdo, varios autores
fizeram citacBes semelhantes e classificacdes varias foram elaboradas'>*.

Bristowe, em 1856, (referido por Teniére em 1977), relatou a associagéo da
doenca cistica ndo parasitaria do figado & doenca policistica renal*.

Meyenburg, em 1918, (citado por Longmire em 1971) descreveu, em
figados policisticos, a ocorréncia de grupos ou ninhos de pequenos ductos biliares
nos lébulos hepéticos, separados das areas portais. Ficaram conhecidos
posteriormente como complexos de Meyenburg?’.

Henson, em 1955, (citado por Longmire em 1971), na Clinica Mayo,
relatou, clinica e radiologicamente, 38 pacientes com cistos solitarios hepaticos’.

Alonso Lej, em 1959, elaborou uma classificagédo para cistos de ducto biliar
extra-hepético, dividindo-os em 03 tipos®:

TIPO | - Dilatag&o fusiforme ou sacular do ducto biliar comum e ou
hepéatico comum.

TIPO Il - Diverticulo supraduodenal do hepatico comum ou ducto biliar
comum.

TIPO Il - Diverticulo intraduodenal do ducto biliar comum ou coledococele.

Quanto a doenca congénita das vias biliares intra-hepaticas, ela € uma
patologia de reconhecimento recente, ndo ultrapassando meio século, desde o
seu primeiro relato na literatura.

Le Naour, em 1941, descreveu pela primeira vez cistos com conteudo biliar
que se comunicavam com a arvore biliar intra-hepatica®?’.

N&o obstante, foi gracas a Caroli que tal entidade mereceu o detalhamento
e um estudo mais preciso. Este autor, em 1958, relatou uma anormalidade que se
caracterizava por dilatacdes saculares dos ductos biliares intra-hepaticos™.

Caroli e Corgos, em 1964, reviram e classificaram vérias formas destas
desordens, de acordo com a existéncia de comunicacdo destas dilatagdes com o
restante da arvore biliar®. As formas sao:

NAO COMUNICANTES
1. Figado policistico
2. Cistos solitarios néo parasitarios do figado

COMUNICANTES

1. DilatacBes cisticas intra e ou extra-hepéaticas.
2. Doenca fibrocistica congénita de pequenos ductos.

FORMA TRANSICIONAL
Associada em varios graus em todo parénquima e lesao renal.
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Kerr, em 1961, j& havia relatado a associacao de fibrose hepética congénita
as malformacdes cisticas hepaticas e renais®.

Dodi e Torricelli, (citados por Helou em 1965), descreveram pela primeira
vez a associacdo de doenca de Caroli a nefroespongiose (Doenca de Cacchi-
Ricci)” 1%,

Foulk, em 1970, enfatizou que o complexo de Meyenburg difuso, em
associacao a hipoplasia dos ramos da veia porta, deve ser referido como fibrose
hepética congénita. JA quando a dilatacdo e a tortuosidade dos ductos
interlobulares sdo o quadro predominante e o0s sintomas relacionam-se
primariamente a anomalia destes ductos, deve-se aplicar o termo "dilatac&do
congénita dos ductos biliares intra-hepaticos”, a qual freqientemente esti
associada a fibrose hepética congénita. Esta dilatacdo pode ser uma das causas
de formac&o dos célculos intra-hepaticos®®.

Todani e colaboradores, em 1977, propuseram uma classificacdo mais
abrangente dos cistos dos ductos biliares, incluindo, na de Alonso-Lej, as
dilatacdes cisticas intra-hepaticas*.

TIPO | - Cisto extra-hepético fusiforme solitario.

TIPO Il - Diverticulo extra- hepético supraduodenal.

TIPO Il - Diverticulo intraduodenal ou coledococele.

TIPO IV - Cistos extra-hepaticos multiplos.

TIPO V - Cistos intra-hepaticos multiplos, doenca de Caroli

Popovski e colaboradores, em 1979, propuseram mecanismo patogénico
de isquemia hepatica, levando a formacdo do complexo Meyenburg e cistos
biliares®.

Em relacdo aos achados bibliograficos de transformacdo carcinomatosa
nas doencas congénitas intra-hepéticas, raras séo as citacdes encontradas.

Daroca e colaboradores, em 1975, afirmaram ser o colangiocarcinoma mais
freqUente na doenca de Caroli e cistos de colédoco do que na doenca policistica
hepéatica e na fibrose congénita®.

Bloustein, em 1977, relatou percentual de 7% de malignizagcdo em 84
pacientes com doenca de Caroli®.

Gallagher e col, em 1972, a partir de estudos necrépsicos realizados em
dois pacientes portadores de colangiocarcinoma que se assestaram sobre
dilatacbes congénitas das vias biliares intra-hepaticas, levantaram uma hipotese
fisiopatoldgica para a citada evolucdo. Propuseram que a colestase de longa data,
comum na doenca congénita das vias biliares intra-hepaticas, favorece a
degeneracdo maligna, diferentemente da obstrucdo benigna de qualquer outra
natureza, a qual ndo alcanca a longevidade™.

A revisdo realizada por Moraes, em 1983, demonstrou evolugdo do
percentual de degeneracdo maligna, na doenca de Caroli, para 10,4%, em 96
casos coletados®.
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Etiopatogenia

N&o se acha definida a causa da dilatagcdo intra-hepatica das vias biliares,
neste tipo especial de pacientes. Até mesmo a qualificacdo de congénita para
esta moléstia acha-se atualmente posta em duvida.

No relato inicial de Caroli, a doenca foi creditada a heranca mendeliana
recessiva, conforme seus estudos. N&o obstante, ndo tem sido frequente, nos
casos relatados na literatura, bem como no presente material, encontrar
ascendentes enfermos, dentre os sofredores deste estado patoldgico. Além disto,
€ conveniente ressaltar a existéncia inequivoca de formas mais atenuadas e mais
complexas do que o tipo originalmente descrito pelo autor®? 1011122329,

A teoria unicista, segundo a qual todos os tipos de doencas das vias
biliares intra-hepaticas — sejam ou ndo comunicantes — originam-se do complexo
de Von Meyenburg, pode-se apoiar na lesdo arterial hepética periférica, cujo
exemplo € encontrado na periarterite nodosa. Esta possibilidade foi reproduzida
em laboratério por Popovsky, em 1979, ao obter o desenvolvimento do complexo
de Von Meyenburg a partir da oclusao da artéria hepatica, perifericamente. Tal
suposicdo é também referendada pelos eventuais exemplos clinicos de pacientes
com doenca obstrutiva intra-hepatica, em cujo passado se ache catalogada uma
intervencd@o biliar. Ndo € impossivel ter ocorrido lesdo arterial durante esta
cirurgia, com o consequente obstaculo ao fluxo destinado a determinado territorio
hepatico®®. E bom lembrar, em contrapartida, que o dano ocorrido na
colecistectomia geralmente ofende a artéria hepética direita, enquanto a
obstrucéo costuma exibir predilecéo pelo territorio biliar esquerdo.

Outra teoria aparentada a oclusdo arterial e também do tipo adquirido,
aponta para o mecanismo de seqlestracdo hepatica, semelhante aquela
encontrada no correspondente pulmonar. Aqui, o acidente da ocluséo ocorre em
tributario portal, levando a que a vascularizacdo hepatica, geralmente dupla,
passe a ser unica. Como o desenvolvimento parenquimatoso é de influéncia da
veia porta, uma lesdo que obstrua um grosso ramo venoso leva a aplasia do lobo
correspondente. Ja o suprimento dos canais biliares, sendo de responsabilidade
arterial, permaneceria indene, podendo até alterar-se, no sentido da dilatac&o®.

Esta suposi¢cao pode encontrar respaldo na preferéncia do lobo esquerdo
como sede das lesdes, conforme j& foi citado. E da mesma forma encontra
agasalho no fato de o processo inflamatério da veia porta — ou de todo o sistema
portal — poder originar-se de onfalites perinatais. Estas infec¢des séo infelizmente
ainda frequentes entre as populacgdes de baixa renda, comuns em nosso meio.

Assim, quer se ache o complexo de Meyenburg na origem de todos os tipos
de dilatagBes intra-hepéticas, sejam congénitas ou adquiridas, quer se o encontre
em apenas algumas das variantes, a duavida persiste. Provavelmente sera
necessario trabalho conjunto, com o fito de que contingentes numerosos de
pacientes sejam minuciosamente pesquisados, para que a verdadeira
etiopatogenia desta moléstia seja definida.

Por ora, mais conveniente e seguro serd referir a enfermidade, aqui
abordada, apenas como doenca obstrutiva das vias biliares intra-hepéticas.

A reconhecida semelhanca de sua identidade histolégica com a da doenca
definida por Caroli € tamanha, que nos permitiu propor se trate da representacao
tropical do mal francés.
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Anatomia patologica

De maneira geral, existe concordancia quanto as caracteristicas macro e
microscoépicas da doenca de Caroli, as quais possibilitam o diagnostico diferencial
com as demais doengas cisticas intra-hepaticas.

Assim, nesta doenca, a superficie do figado acha-se absolutamente regular
e lisa, podendo haver hepatomegalia. O toque da superficie externa, nas formas
avancadas, ndo raro evidencia placas depressiveis, que correspondem a
localizacdo subcortical dos cistos. Ao corte, o contetido dos cistos € biliar ou lama
biliar, sendo eles de tamanho varidvel, e comunicando-se com as vias biliares
excretoras normais.

As complica¢des mais freqiientemente encontradas séo a litiase, a estase
biliar nos canais intra-hepaticos e a colangite, cuja representacdo macroscopica
sdo as zonas abscedidas pericanaliculares.

Ja no figado policistico, os cistos sdo salientes, deformam a superficie
externa do 6rgado, sdo translicidos e tém conteddo mucéide. Os cistos ndo se
comunicam com a via biliar, havendo usualmente a associacdo com o complexo
de Meyenburg, associacdo esta que ndo existe relatada na doenca de Caroli®.

Na doenca fibrocistica do figado ou fibroangiomatose biliar congénita, a
diferenciacdo macroscépica é feita pelo aspecto externo do figado que é cirrético,
em geral aumentado de tamanho e endurecido®.

Microscopicamente, a fibrocolangiomatose caracteriza-se por feixes de
tecido fibroso denso periportal, com formagcdo de pontes interlobulares, porém
sem formacao de nédulos de regeneracdo. Ao nivel dos espacos porta, ha uma
hiperplasia de pequenos ramos biliares dilatados, algumas vezes adquirindo uma
aparéncia angiomatoéide. A caracteristica fundamental desta fibrose é a inclusdo
de inumerdveis cavidades biliares microcisticas.

Quando a fibrocolangiomatose vem associada a doenca de Caroli, ocorrem
ainda dilatacdo de grandes ductos segmentares como fator predisponente a
freqlente colangite e consequiente litiase que estes pacientes apresentam.
Podem ocorrer ectasia e hiperplasia dos ductos biliares menores no trato portal
gue levariam alguns pacientes ao quadro de hipertensao portal.

Em virtude da usual associacdo de fibrocolangiomatose a doenca de
Caroli, alguns autores levantam a possibilidade de serem apenas duas formas de
apresentacdo da mesma entidade, em estagios evolutivos diferentes. Esta
hipotese ainda n&o foi confirmada, em decorréncia da reduzida quantidade de
casos publicados na literatura®

N&o parece improprio antecipar que o estudo dos fragmentos hepéticos
obtidos durante as operacgOes realizadas neste grupo de pacientes tenha sido
revelador. Demonstrou a existéncia de alteracdes semelhantes aquelas
encontradas na moléstia descrita por Caroli, nos anos cingienta
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5- METODOS
Casuistica

S&o analisados 51 casos de doenca obstrutiva das vias biliares intra-
hepaticas, distribuidos por trinta e cinco mulheres e dezesseis homens, com idade
entre 18 e 91 anos, e idade média de 43 anos. Trinta e um pacientes eram
brancos; nove, negros e onze, pardos. O periodo de andlise dos casos estendeu-
se del976 a 2004 (Gréfico 1).

N° de pacientes

1 1

l3a 22 3@ 42 52 @6 7& 8 92 109

Décadas de vida

Graéfico 1. Idade dos pacientes

Perfil clinico

O inicio dos sintomas variou de 3 dias a 42 anos antes da internacdo, com
relato de periodos assintomaticos entre as crises.

Vinte e quatro pacientes j& haviam sofrido cirurgias sobre as vias biliares,
num periodo que variou de 16 dias a 27 anos (Quadro 1).

Cirurgia prévia da via biliar

Tempo N° de
casos
Oalano 5
1 a5 anos 8
5a 10 anos 4
> 10 anos 7

Quadro 1 — Pacientes com cirurgia biliar prévia
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A dor foi o sintoma mais comum, ocorrendo em 100% dos casos. Na
grande maioria, era do tipo cdlica, localizada em hipocéndrio direito e epigéstrio,
podendo haver irradiacdo para dorso. A seguir, destacam-se ictericia, em 39
casos; febre, em 33; vomitos, em 31 e nauseas, também em 31 deles. A colangite
preponderou dentre os achados clinicos, jA que ocorreu em 27 casos, abrindo o
quadro clinico da patologia (Gréfico 2). Ao exame fisico, foi constatada a presenca
de hepatomegalia em 14 pacientes (30%) e esplenomegalia em 2 pacientes (4%).

Perfil clinico

m Dor
Ictericia

m Febre
m VVOmitos
Nauseas

m Calafrios

Grafico 2. Sinais e sintomas em 51 pacientes.

Complementacao diagndstica
Laboratério
Os exames laboratoriais foram rotineiros na avaliagdo da colestase, mas se
exauriram, por vezes, na busca da natureza da obstrucdo biliar em jogo. E de

ressaltar que o nivel de bilirrubinemia n&o ultrapassou o patamar de 10mg/%,
sen&o em cinco pacientes (Quadro 2).

Hiperbilirrubinemia N° de pacientes

0-1.2mg% 13
1.2-3mg % 6
3 -10 mg% 8

> 10 mg% S

Quadro 2 — Niveis de bilirrubinemia em 32 pacientes.
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Endoscopia digestiva

A endoscopia digestiva alta foi realizada em 18 pacientes, para definir a
presenca de patologia gastroduodenal ou para confirmar a suspeita de
hipertensdo porta. Eventualmente, a torcdo do estdmago, anunciada por este
meétodo, pode ser encontrada nestes doentes, em virtude da atrofia do lobo
esquerdo. Dois pacientes apresentaram Ulcera duodenal em atividade; outros
dois, varizes de es6fago; um enfermo, cancer gastrico e outro, hérnia hiatal. Nos
demais, foi normal.

No seguimento dos doentes em que foi realizada a
coledocoduodenostomia, a endoscopia € utilizada com o fito da exploracéo biliar.
Esta manipulacdo endoscopica, seja diagndstica ou terapéutica, sera facilitada
pela aplicacdo da jejunostomia de acesso permanente, método de utilizacédo
crescente.

Exames de imagem

1. Ultra-sonografia abdominal
Embora as pequenas distorcbes ndo sejam levantadas pela ultra-
sonografia, as dilatacdes e a litiase podem ser definidas pelo seu uso.
Eventualmente, estdgios mais avancados da doenca, como a presenca de
abscesso hepético, podem ser diagnosticados como exteriorizagdo inicial ou
complicagcdo da doenga. Neste material, foi realizada em 41 pacientes, sendo
sugestiva em 26 casos.

2. Tomografia Computadorizada de Abdome

A tomografia computadorizada, método de resolucao intermediaria para o
referido diagndstico, foi utilizada pré-operatoriamente em 19 enfermos,
evidenciando, em 17 casos, sinais indiretos como dilatacdo e presenca de litiase
intra-hepética. Em apenas um caso, o resultado foi inconclusivo.

Desempenha papel importante no planejamento cirdrgico, podendo
identificar segmentos hepéticos atrofiados onde seria bem indicada a resseccéo.

E capaz de avaliar seguramente o paciente em seu acompanhamento
principalmente para futuras comparagbes. As imagens de aerobilia s&o
frequentemente encontradas, sendo creditadas ao desvio biliodigestivo
eventualmente realizado. A presenca de dilatagcbes pds-operatorias € pouco
usual, porém foi observada imagem compativel com lago biliar e presenca de
litiase em pacientes distintos. Reserva-se idéntico valor, tanto no rastreamento
pré-operatorio, quanto no seguimento ambulatorial.

3. Colangio-ressonancia

Método atual, ndo invasivo, que permite visualizacdo da arvore biliar em
toda a sua extensao, independentemente da presenca de obstrucdo. Nao houve
ainda oportunidade de sua utilizacdo na pesquisa pré-operatéria. Atualmente é
mais usada como método de acompanhamento. Sua contribuicdo ndo se tem
ombreado nem a colangiografia, nem a CPRE ou TC. Acredita-se que,
amealhada experiéncia, ocupara relevante papel diagnostico.
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4. Cintigrafia, Colecistografia Oral e Colangiografia Venosa

A cintigrafia foi utilizada em trés pacientes. Em dois casos foi conclusiva,
em um dos quais revelou abscesso hepatico.

A colecistografia oral e a colangiografia venosa foram utilizadas em cinco
pacientes, somente avisando sobre a presenca de litiase.

5. Colangiopancreatografia Retrégrada Endoscoépica

Apesar de se conferir elevado risco infeccioso a colangiografia retrégrada na
presenca de doenca obstrutiva das vias biliares intra-hepéaticas, ela foi realizada
em 21 casos, tendo sido obtidos achados conclusivos em 12 deles.

O método reconhece limitagdes quando hé obstrucdo distal ou setorial da
arvore biliar, interrompendo a ascenséo do contraste e impedindo a visualizagcédo
completa do sistema biliar. Sendo utilizada e evidenciada patologia obstrutiva,
deve o paciente estar preparado para cirurgia precoce. Cedeu lugar como
instrumento diagnostico. E mais: para a moléstia aqui em jogo, quando usada
com finalidade terapéutica, tem-se mostrado desastrosa.

6. Colangiografia Percutanea com Agulha de Chiba

Realizada em 9 casos, foi eficaz em 5 pacientes. Em dois casos,
evidenciou calculos intra-hepéaticos e em uma paciente ndo foi possivel a
visualizacdo da via biliar. Nos casos em que ocorre obstrucdo da convergéncia
biliar, entretanto, nada se aprende com a Chiba sobre o territorio biliar extra-
hepatico.

7. Colangiografia per-operatoria

Permite o mapeamento da arvore biliar. Evidencia os sinais radiologicos
gue sugerem a presenca da doenca, tais como, estiramento e amputacao
periférica dos canaliculos secundarios, além da desabitagcdo canalicular terciaria
na periferia hepatica.

Nos casos em que a doenca foi suspeitada apenas no ato operatorio, a
colangiografia intra-operatéria — realizada rotineiramente em cirurgias sobre as
via biliares — demonstrou os achados pertinentes em 30 casos. Demonstrou-se
como a arma de maior precisao para a complementacao diagndéstica. Permite ao
cirurgido o reconhecimento da necessidade da exploracdo e a orientagao
guanto ao tratamento adequado da patologia obstrutiva.

8. Seriografia Gastroduodenal

Com os mesmos propositos da EDA, a seriografia gastroduodenal foi
aplicada a 3 pacientes; em um deles mostrou deformacédo do bulbo duodenal.
Nos restantes, foi normal. Viabiliza o estudo contrastado da via biliar quando a
coledocoduodenostomia é empregada.

Doenca Obstrutiva da Via Biliar Intra-hepatica
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9. Urografia Excretora

Como rastreamento de moléstia renal correlata, doenca de Cacchi-Ricci, a
urografia deve ser regularmente executada. Infelizmente, ela foi obtida em apenas
guatro pacientes, dentre os quais, dois apresentaram anormalidades para o lado
renal.

Proposta de classificacao radiologica

A confirmacdo do diagnéstico da DOVBIH é tarefa do patologista, sem
davida. No entanto, a suspeita, levantada pelos subsidios clinicos ladeados pela
pesquisa bioquimica, deve ser reforcada pelos instantaneos radiologicos: a fiel
reproducdo do alagamento contrastado dos caminhos biliares clareia o resto de
sombra que porventura subsista. Esta verdade sO transpareceu quando se
folhearam retrospectivamente os documentos da presente analise.

Ai entdo, o estudo minucioso dos varios padrées colangiogréficos exibidos
pelos doentes analisados, demonstrou variacées entre os extremos do aspecto
radiolégico. Levando em conta a confirmagcdo histopatolégica de doenca
assemelhada a de Caroli, pareceu de valor diagnéstico graduar as alteracbes
colangiogréficas encontradas.Tornam-se elas ainda mais chamativas quando
comparadas a radiografia de vias biliares intra-hepéticas indenes.

Para que os pacientes sejam classificados em um determinado grupo, é
mandatério que toda a arvore biliar intra-hepéatica seja mapeada, pré ou per-
operatoriamente. Em um dos casos, a paciente mudou de grupo frente aos
achados colangiograficos intra-operatérios, em relagdo a colangiografia
anteriormente realizada.

Consideram-se ramos principais, as divisdes biliares de primeira ordem, 0s
hepéticos direito e esquerdo. As revisdes colangiograficas indicam que o hepético
esquerdo geralmente acha-se presente e o hepatico direito, freqlientemente
ausente. Na ocasional auséncia deste, sdo considerados principais, os tributarios
biliares setoriais paramediano e lateral direitos. Sdo considerados secundarios, 0s
tributarios de segunda ordem, os delgados canais biliares segmentares, segundo
Couinaud.

Tipo |

Nos pacientes desta categoria, somente sao encontrados os estigmas dos
ramos secundarios, os quais, alias, sempre prevalecerdo nos futuros tipos mais
evoluidos. Estes ramos acham-se finos e estirados como se pingados desde a
superficie do figado. Além disto, sdo amputados subitamente. Toda a periferia do
territorio hepatico acometido é desabitada de via biliar.

Os ramos principais nos doentes deste tipo sao inalterados ou pouco
acometidos ( Figurasn® 1e2).

Ramos secundarios
Finos

Estirados

Subitamente amputados
Pobres bilateralmente

Doenca Obstrutiva da Via Biliar Intra-hepatica
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Ramos principais
Hepaticos direito e esquerdo normais ou dilatados.

Figura n°® 1 — Colangiografia por agulha
de Chiba, mostrando canaliculos intra-
hepaticos estirados e subitamente
amputados. E notada desabitagio
periférica do lobo esquerdo do figado.
Litiase extra-hepética. Tipo |

Figura n° 2 — Microfotografia de fragmento
hepético. Coloracdo pela hematoxilina eosina em
aumento de 1.26/ 12.5, mostrando canaliculo
dilatado com formacdo de pseudopapilas
intracanaliculares. Ha fibrose pericanalicular densa
com escasso infiltrado linfocitario. Parte da artéria
hepéatica com paredes espessadas. Parénquima
com trabeculacdo preservada. Doenca de Caroli
na forma pura.
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Tipo Il

Neste patamar, os enfermos exibiam as mesmas caracteristicas anteriores,
em seus ramos biliares secundarios. No entanto, sdo notdrias as estenoses
segmentares, que os identificam.

Os ramos principais, aqui, séo dilatados, com estenoses eventuais de
permeio (Figuras n° 3 e 4).

Ramos secundérios
Finos, estirados, subitamente amputados e pobres bilateralmente.
Diferentemente do tipo |, encontram-se estenoses segmentares.

Ramos principais
Dilatados com ou sem estenoses.

Figura n° 3 - Colangiografia poés-
operatéria, demonstrando canaliculos
secundarios estirados e canaliculos
primarios dilatados com estenoses.
Litiase intra-hepética. Tipo Il

Figura n° 4 - Microfotografia de fragmento
hepético. Coloracdo pelo método de Masson em
aumento de 6.4/ 12.5, mostrando canaliculo
dilatado com formagdo de pseudopapilas intra-
canaliculares e pseudo-estratificagcdo epitelial.
Notam-se fibrose pericanalicular, corada em azul
e infiltrado linfocitdrio. A  trabeculagéo
hepatocitaria estd mantida. Doengca de Caroli
associada a fibrocolangiomatose.
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Tipo 1l

A marcante diferenciacdo deste tipo de lesdo sdo as sacula¢des dos ramos
principais, em apenas um dos territorios hepaticos.

Os ramos secundarios repetem as mesmas distor¢des dos tipos anteriores
(Figuras n°5 e 6).

Ramos secundarios
Finos

Estirados

Subitamente amputados
Pobres bilateralmente

Ramos principais
Dilatados com saculacgdes, unilateralmente.

Figura n° 5 - Tipo Illl — Colangiografia por cateter,
demonstrando saculacdo unilateral. Litiase intra-
hepatica.

Figura n° 6 - Tipo Ill — Microfotografia de fragmento
hepético. Coloracdo pela hematoxilina-eosina em
aumento de 1.26/12.5, mostrando canaliculos
dilatados e pseudopapilas no revestimento epitelial.
Artéria hepéatica com espessamento da parede.
Fibrose intensa. Infiltrado linfocitario intenso com
formacdo de foliculos linféides. Doenca de Caroli na
forma pura.
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Tipo IV
Aqui, a subversdo intra-hepatica é completa. As saculacbes sao
generalizadas e distribuem-se bilateralmente (Figurasn®7 e 8).

Saculacfes das vias biliares intra-hepaticas generalizadas

Figuran® 7

Colangiografia por agulha de Chiba demonstrando
saculacbes generalizadas. Litiase intra e extra-
hepatica. Tipo IV.

Figuran® 8

Microfotografia de fragmento hepatico. Coloragéo
pelo método de Masson em aumento de 6.4/12.5,
mostrando intensa fibrose corada em azul, em torno
do canaliculo dilatado com presenca de restos de
material biliar(lama biliar) em mistura com
descamacéo epitelial de pseudopapilas.

Doenca de Caroli associada a fibrocolangiomatose.
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E de grande valor, no diagnostico da doenga obstrutiva da via biliar intra-
hepatica, o estiramento dos canaliculos secundarios. Parece mesmo estigma de
tal enfermidade. Nos 51 casos analisados neste trabalho, através dos variados
métodos de imagem, foi sempre possivel a avaliacdo da arvore biliar intra-
hepéatica. Foram entdo classificados dentro dos parédmetros j& citados,
estabelecendo uma graduacao radiolégica® (Grafico 3).

Classificacéo radiolégica

2%

42%-‘ .

31%

= Tipo | ~ Tipoll = Tipo Il = Tipo IV

Gréfico 3 — Classificacao radioldgica dos pacientes analisados.

Tratamento cirdrgico

No universo de 51 pacientes, foram realizadas 58 intervenc¢des cirdrgicas
sobre a arvore biliar. Uma das enfermas recusou-se a ser operada, apesar de o
diagnéstico clinico e radiolégico sugerir doengca obstrutiva. No passado, tinha
perdido a vesicula e explorado o colédoco. Na outra , foi realizada apenas biopsia
hepatica por suspeita da lesdo, levantada intra-operatoriamente durante
vagotomia superseletiva, em portadora de Ulcera duodenal. Finalmente, a terceira
doente, ja com o diagndéstico radiolégico firmado em recente intervencdo no
territorio biliar, declinou da revisao.

Em razdo do elevado numero de operacdes realizadas e defronte de sua
variedade, foi julgado conveniente dividi-las em quatro grupos.

Procedimentos sem drenagem permanente da via biliar - Grupo |

Neste grupo sdo avaliados 7 pacientes que foram submetidos a cirurgia
sem derivacao biliar permanente. A categoria radioldégica mais encontradica foi a
do Tipo | com 5 representantes.O tipo Il contribuiu com dois pacientes ( Grafico
4). A histopatologia revelou trés pacientes com a forma pura , outro com a
variante associada a fibrocolangiomatose e, finalmente, dois enfermos sem
achados compativeis com doenca do tipo Caroli. Um paciente nao realizou
biopsia (Grafico-5).
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Classificacédo radiolégica

- D

m Tipo | = Tipo Il

Gréfico — 4. Classificacao radioldgica. Grupo |.

Classificagéo histologica
m Caroli Pura

Caroli+
Fibrocolangio

m Negativa

m Nao realizada

Gréfico 5 . Classifica¢do histologica.Grupo |.

As cirurgias empregadas foram distribuidas entre a colecistectomia e
coledocostomia em 05 casos — em quatro deles obrigada pela coledocolitiase e,
em um, pela dilatacdo da via biliar principal — colecistectomia e biopsia hepatica
em um doente e apenas biopsia hepatica em paciente submetido a cirurgia para
Ulcera duodenal (Quadro 3).

Grupo sem Drenagem Permanente

Colecistectomia +Coledocostomia 5
Colecistectomia 1
Vagotomia 1

Quadro 3. Tipos de Cirurgia - Grupo .
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Dois pacientes seguem livres de queixas, ao passo que trés outros
apresentaram sintomas como dor abdominal , febre e calafrios. Ocorreu um 6bito
no pdés-operatorio, atribuido & embolia pulmonar.

O tempo de acompanhamento variou de um a 7 anos, com média de 3.5
anos.

Drenagem Distal da Via Biliar- Grupo Il

Quatorze pacientes foram submetidos a drenagem distal da via biliar, como
solitario meio de desagie. Foram a eles aplicadas a coledocoduodenostomia,
esfincteroplastia e papilotomia endoscopica. Histéria de cirurgia biliar prévia havia
em 5 casos.

Quanto a classificacdo radiologica, os tipos | e Il concorriam com trés e
qguatro representantes, respectivamente; do tipo Ill surgiram 7 casos , nao
havendo ninguém do tipo IV(Gréfico 6).

Classificacédo radiolégica

21%

- | S = Tipo |
50% Tipo Il

m Tipo Il

29%

Gréfico 6. Classificacéo radioldgica - Grupo Il.

O estudo histopatologico revelou, em 9 pacientes, aspectos semelhantes
aos da forma pura da doenca de Caroli. Além destes, em um enfermo ocorreu
associacdo a fibrocolangiomatose, e em dois outros, os achados resultaram
inespecificos. E de notar que neste caudal de pacientes contam-se dois casos em
gue se deu a degeneracdo carcinomatosa. Finalmente, aqui contabilizam-se dois
exemplos que néo realizaram biopsia, tendo sido o diagnostico selado por
evidéncias radiologicas e clinicas (Gréfico - 7).
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Analise Histolbdgica

m Caroli Pura Caroli + fibrocolangio
m Inespecifica m Degen. Maligna
N&o Realizada

Gréfico 7. Andlise histoldgica - Grupo |l.

A. Coledocoduodenostomia

Oito pacientes (57.1%) foram submetidos a coledocoduodenostomia como
primeira op¢do de drenagem da via biliar. Dois necessitaram de reoperagéo,
devida a coledocolitiase, tendo sido entdo realizada hepaticojejunostomia.
Permanecem assintomaticos. Quatro negam sintomas; no entanto, um deles
evolui com hepatoesplenomegalia. Um enfermo apresentou episédios esporadicos
de dor abdominal com calafrios, vindo posteriormente a falecer por tumor do

colon. Em um caso, nao foi possivel o acompanhamento.

B. Esfincteroplastia

Em trés pacientes, a esfincteroplastia foi o método de drenagem cirtrgica
eleito. Em duas tercas partes deles foi necesssaria revisdo. Uma
hepaticojejunostomia redimiu a um deles. Ja o outro , quatro anos apés a
esfincteroplastia, foi submetido a drenagem de abscesso hepéatico e hepatectomia
direita em vista de degeneracao carcinomatosa (Quadro-6). Faleceu. O paciente
restante cursa com episddios de dor abdominal e nauseas, associados a
evidéncia radiolégica de calculos em segmentos Il e Ill.

C. Papilotomia endoscoépica

Foi aplicada em trés oportunidades como meio de drenagem . Em uma,
necessitou de ampliagdo . ApGs dois anos, o paciente foi operado por colangite
gue se assestava em via biliar j& tomada pelo colangiocarcinoma. Morreu. Outra
enferma corre atualmente livre de sintomas: hoje ndo ostenta concre¢des; no
entanto, para obter esta calmaria, foram necessarias 5 manipulagfes biliares
retrogradas. O terceiro doente sofreu os mais variados tipos de complicacdes.
Iniciaram-se pela recidiva calculosa, passaram pela infeccdo biliar e peritonial,
chegando até a rarissima hipercolerese que quase o levou.
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Dos 14 pacientes submetidos a drenagem distal da via biliar, 6 deles, ou
42.8%, necessitaram de reoperacao ou nova manipulacéo. Dentre os demais, um
evolui com hepatoesplenomegalia e outro apresenta litiase intra-hepatica
associada a episodios de dor e nauseas. E importante ressaltar estarem
presentes exatamente neste grupo, os casos de degeneragdo carcinomatosa
surgidos em todo o material (Quadro 4). O tempo de acompanhamento variou de
dois meses a 16 anos de pdés-operatério, com média de 5.5 anos. As
complicagdes relacionadas a cirurgia sao evidenciadas no quadro 5.

Drenagem Distal da Via Biliar — Total 14 casos

Coledocoduodenostomia 8 Reoperagcdo - 02
Esfincteroplastia 3 Reoperacdo - 02
Colangiocarcinoma - 01
Papilotomia endoscépica 3 Remanipulagéo - 02
Colangiocarcinoma - 01

Quadro 4. Resultados do tratamento cirdrgico - Grupo |l.

Complicacdes da Drenagem Biliar Distal

Infeccdo da ferida operatoria
Hérnia incisional
Embolia pulmonar
Fistula biliar
Hemorragia digestiva alta
Hipercolerese

Quadro 5. Complicagdes - Grupo |l.

NG B G LS ES

Drenagem Alta da Via Biliar - Grupo |lI

A drenagem alta da via biliar foi efetuada em 23 pacientes e consistiu na
hepaticojejunostomia em seus variados matizes. Simples e desacompanhada, em
21 casos, dentre os quais se rotula o recurso do alojamento do cabo jejunal no
espaco subcutédneo, em 10 casos. Triplice anastomose e biliodigestiva dupla
foram necessérias, em uma oportunidade cada(Quadro 6). Radiologicamente,
foram classificados 5 doentes do tipo I; 10 do tipo Il e 8 do tipo Il . Ndo houve
representantes do Tipo IV (Grafico 8). O estudo histopatolégico evidenciou 9
pacientes com a forma pura da doenca de Caroli; em outros 8, associada a
fibrocolangiomatose. Os achados foram incompativeis com a presenca desta
enfermidade em 4 oportunidades , bem como demonstraram-se inespecificos em
um outro caso. Em um solitario paciente, a biopsia nédo foi realizada (Gréfico 9). A
degeneracdo maligna ndo foi observada neste grupo. As complicacdes poés-
operatorias sdo elencadas no quadro 7.
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Classificacao radiolégica

22%

35%— . = Tipo |

Tipo Il

m Tipo Il
43%

Gréfico 8. Classificacao radiolégica - Grupo .

Andlise histologica ™ €aroli pura

Caroli +
fibrocolangio

PR ‘40% m |[nespecifica

m Negativa

Nao realizada

Gréfico 9. Andlise histologica - Grupo Il

A. Hepaticojejunostomia

Em 21 pacientes a hepaticojejunostomia dita simples foi empregada para
drenagem da arvore biliar. Seis pacientes seguem assintomaticos e cinco
apresentam episédios de dor abdominal e calafrios. Ocorreu o ébito em um
paciente no poés-operatdrio imediato. Ele tinha evoluido com atelectasia e
insuficiéncia renal, as quais nao resistiu.

A reoperacao foi indispensavel para uma paciente cujos célculos intra-
hepéticos recidivaram. Foi entdo refeita a anastomose hepaticojejunal, sem éxito.
Nova revisdo reconstréi a anastomose biliodigestiva, agora com a seguranca da
jejunostomia de acesso permanente. Segue bem, ha treze anos. O abscesso
hepéatico complicou tardiamente a recuperacdo de um paciente, sendo drenado
por puncdo percutanea . Uma paciente evoluiu com atrofia do lobo esquerdo
associada a dor abdominal; outra, com hepatomegalia.
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B. Hepaticojejunostomia associada a jejunostomia subcutanea.

No conjunto de pacientes aos quais foi aplicado o desvio biliar por
anastomose hepaticojejunal, convém realcar um segmento especial. Aqui, a
derivacao biliodigestiva simples recebeu o mecanismo de seguranca conferido
pela jejunostomia subcutanea, em 8 pacientes, na operagédo inicial. Trés deles
tornaram-se assintomaticos, mas um apresenta episédios leves e ocasionais de
dor abdominal. Em outro caso, houve necessidade de reoperacédo, em razdo de
estenose da anastomose. Foi entdo obtida remissdo completa das queixas.

Complicacbes de duas naturezas obrigaram a abertura da jejunostomia
subcutanea: residuo ou recidiva de calculos e infeccdo. Repetidas manipulacdes
endoscopicas sanearam as vias biliares intra-hepaticas de concrecfes em um
doente. No outro, o franqueamento das vias biliares até a intimidade do figado,
através da anastomose, esvaziou 0 abscesso colangiolitico. E mais: retirou
atrevido Ascaris que talvez o patrocinasse.

C. Dupla e triplice anastomose biliodigestiva.

Anastomose digestiva foi obtida utilizando dois vetores biliares: no hilo e no
segmento Ill. Foi associada a jejunostomia subcutanea e realizada em uma
enferma com 0 sucessso que oito anos de acompanhamento seguiam atestando.
Infelizmente, um tumor ginecolégico avangado matou-a.

Triplice anastomose biliodigestiva, construida as expensas dos tributérios
biliares direito, esquerdo e canal do segmento 3, foi também aplicada em uma
oportunidade. A paciente evolui com episodios frequentes de dor abdominal.

E conveniente lembrar que a obtengdo de vetor biliar nas cercanias da
convergéncia — eventualmente jé violada — representa, ndo raro, tarefa exaustiva.
Neste material, para atingir semelhante objetivo, foi imperioso o concurso do
procedimeto de Couinaud-Soupault, em 2 enfermos, e da manobra de Champeau,
em 3 outros.

Neste lote de enfermos, enfeixados no grupo Ill, 10 doentes permanecem
assintomaticos. Houve necessidade de reoperacdo em trés oportunidades e a
abertura da jejunostomia para manipulagéo biliar endoscépica foi necesséria por
duas vezes. Deploram-se dois ébitos: no pés-operatorio imediato, em um deles, e
outro ndo relacionado a patologia. O tempo de acompanhamento variou de 2 a 17
anos, com média de 9 anos (Quadro 6).

Drenagem Alta da Via Biliar — Total 23 casos

Hepaticojejunostomia 21 Reoperacao 2
Hepaticojejunostomia + JSC 8 Reoperacédo 1

Abertura da JSC 2

Dupla e Tripla anastomose 2
Quadro 6. Resultados das intervencdes - Grupo lll.
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Complicacdes Poés- cirdrgicas da Drenagem Alta
Infeccdo da Ferida

Fistula Biliar

Colangite

Hérnia Incisional

Atelectasia Pulmonar

Insuficiéncia Renal

Insuficiéncia Respiratéria
Sangramento de Boca Anastomética
Hemorragia Digestiva Alta 1
Quadro 7.Complicacdes poOs- operatorias - Grupo lll.

) Il G G DS DS Y

Resseccao hepatica - Grupo IV

A resseccao hepatica dos segmentos acometidos pela doenca foi julgada
conveniente em 7 pacientes (Quadro 8). Observa-se agora o predominio do tipo
lll da classificacdo radiologica proposta, concorrendo com 6 doentes ou 83.3%,
restando apenas um representante do Tipo IV (16.7%) (Gréficol0). O estudo
histologico revelou quatro portadores da forma pura da doenca de Caroli; em trés,
associada a fibrocolangiomatose; e, finalmente, em um enfermo ocorreu
degeneracdo maligna. (Graficoll). Havia relato de cirurgia biliar anterior em 5
casos e nao ocorreu, neste grupo, nenhuma reoperacéo.

Resseccao Hepatica Total Obitos
Bi-segmentectomia Esquerda 4 1
|Hepatectomia Esquerda 1 0
|Hepatectomia Direita 2 2

Quadro 8. Tipos de intervengdes - Grupo IV.

A bi-segmentectomia esquerda (segmentos 2 e 3) foi utilizada por 4 vezes.
Dois pacientes acham-se livres de sintomas; um enfermo relata episédios de dor
abdominal e calafrios e outro faleceu 6 meses apos a cirurgia, em decorréncia do
tumor gastrico que ja portava.

A hepatectomia direita foi realizada em dois pacientes: ambos morreram,
inclusive o solitario exemplo do tipo radioldgico IV. N&o sobreviveram por conta de
grave insuficiéncia hepatica.

A hepatectomia esquerda foi indicada em um caso. O paciente prossegue
livre de sintomas.

A morbidez poés-operatoria incluiu desde a hemorragia digestiva alta,
atelectasia e a ja citada faléncia hepatica, responséavel por duas das perdas.
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O tempo de acompanhamento estendeu-se de dois a quatro anos, com
média de 3,6 anos

Classificacéo radiolégica

Tipo IV

Gréfico 10. Tipos radiologicos. Grupo IV

Analise histoldgica

m Caroli pura

Caroli +

Fibrocolangio 38%

m Degeneragao
maligna

Gréfico 11. Analise histolégica. Grupo IV
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6 - RESULTADOS

Estudo Histolégico

Em 47 pacientes foi realizada biopsia hepética.Todas as pecas obtidas
nas operacdes foram colocadas em formol a 10% para fixacdo. No Servico de
Anatomia Patoldgica foram clivadas, processadas e as laminas coradas para
exame microscoépico, segundo a rotina de coloracdo pela hematoxilina e eosina
(HE), tricromias de Masson e Gomori e coloracdo pelo acido periédico reativo de
Schiff.

Havia 41 casos de doenca tipo Caroli. Em vinte e cinco deles, na sua forma
pura; em 13, associada a fibrocolangiomatose e, coexistente com neoplasia
maligna, em 3 pacientes.O estudo dos fragmentos hepaticos de outros trés
doentes, embora sugestivo, ndo permitiu a solidez da confirmagdo. Em seis
casos, finalmente, os achados afastaram a possibilidade de moléstia tipo Caroli
(Grafico 12).

Anélise histolégica = €3l pura

Caroli +

Fibrocolangio
12% 9

6% m Degeneragao
6% . .
0 - maligna
50%

m Sugestiva

26%
Negativa

Gréfico 12. Estudo histolégico de 47 casos.

Complicacdes pos-operatorias

A complicacdo mais frequente foi o abscesso de parede, que ocorreu em
oito casos. Insuficiéncia hepatica e renal ocorreram em trés oportunidades, assim
como flebite, abscesso hepético e sangramento de anastomose biliodigestiva
isoladamente. Colangite surgiu em trés casos, sendo em  dois deles,
acontecimento temporéo. Sepse e hemorragia digestiva foram eventualidades em
dois casos e fistula biliar externa em outros 4, sendo contornadas
conservadoramente. A complicacdo tardia mais comum foi a hérnia incisional,
observada em 4 doentes. Parece importante lembrar o exemplo solitario da
rarissima hipercolerese, vencida a custa de reinfusdo da copiosa secrecao biliar
vertida, aliada ao analogo da somatostatina (Quadro 9)*".

E importante frisar a evolugdo para colangiocarcinoma em trés enfermos.

Dentre os 51 pacientes operados, houve dez 6ébitos, sendo quatro nao
relacionados a cirurgia.
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Complicacdes pos- operatérias N° de casos

Quadro 9.Complicacbes pos-cirurgicas 51 casos.

Acompanhamento

Foi realizada andlise do acompanhamento de 32 pacientes, em periodo
que se estendeu de 9 meses a 17 anos apds a operacdo. Perdemos dez e se
perderam nove. Dezoito enfermos encontram-se assintomaticos, enquanto outros
treze apresentam sintomas esporadicos de dor abdominal, nduseas, calafrios e
intolerdncia alimentar. Em apenas um caso houve relato de um episodio de
ictericia, tratado em outro hospital clinicamente.

Os niveis de bilirrubinemia encontram-se ligeiramente alterados em dois
casos. Observa-se a predominancia da alteracdo da fosfatase alcalina. Em perto
da totalidade dos casos, encontra-se elevada, chegando a trés vezes o valor
normal, em pacientes assintométicos e com bilirrubina normal. As transaminases
mantiveram-se com valores normais ou préximo deles. Em alguns pacientes que
ainda permanecem em acompanhamento, estdo sendo dosados CEA e
Alfafetoproteina. Infelizmente, os resultados s&o inconclusivos.

O exame de imagem geralmente solicitado foi a TC abdominal. O achado
de pneumobilia é frequiente, devido ao fato de a anastomose biliodigestiva ter sido
realizada em alentado nimero de casos. A presenca de dilatacdo da arvore biliar
€ incomum, mas o aparecimento usual de imagem de um T intra-hepético parece
assumir o papel de estigma tomogréafico desta enfermidade. Outra alteracéo
encontrada foram varizes gastricas, em paciente portador de hipertensao porta.

Aspecto sugestivo de lago biliar e de calculos em segmento Il e I,
ocorreram em pacientes distintos.

Metade dos pacientes que nao receberam qualquer forma de drenagem
permanente das vias biliares exibe sintomas, tais como dor, febre e calafrios.

A terca parte deles segue assintomatica. Ocorreu um Obito no pos-
operatério. Nao ha historia de reoperacao.
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A drenagem distal, embora aplicada a legido menos populosa de enfermos,
necessitou de reoperacdo ou nova manipulacdo endoscépica em 44% dos
pacientes. Seis doentes (35%) sdo assintomaticos. Aqui se encontram dois casos
gue evoluiram para a degeneracao carcinomatosa.

A drenagem alta da via biliar, apesar de concentrar maior numero de
complicacdes pds-operatorias, surge como a solu¢cdo mais eficaz no tratamento
da DOVBIH.

A resseccdo hepética ndo necessitou de reoperacdo e metade dos
envolvidos é assintomatica. Um paciente, ou 17% dos ressecados, refere
sintomas. Houve trés perdas, o que representa perto da metade destes pacientes.

Foram imperiosas a reoperacao ou a abertura da jejunostomia subcutanea
em 19% dos casos e 48% destes pacientes tornaram-se assintomaticos. (Quadro
10).

Grupo | Grupo Il Grupo llI Grupo IV
Assintomaticos | 33% 35% 48% 50%
Sintomaticos 50% - - 17%
Reintervencao | - 44% 19% -
Mortalidade 16% 14% 9% 43%

Quadro 10. Resultados comparativos entre os tipos de abordagem cirargica.

Relacao entre a estratificacdo radiol6gica, morbidez e mortalidade

A andlise do resultado cirargico dos enfermos, nos quais a via biliar péde
ser radiologicamente estudada, e, em sua grande maioria, a pesquisa
anatomopatologica confirmou o diagnostico de doencga obstrutiva das vias biliares
intra-hepaticas, € enriquecedora. E convida a comparacgdo entre os diversos tipos,
a mortalidade e as complicagdes (Quadro 11).

Tipo radioldgico Ne Obitos
I 13 2
Il 16 2
1 21 5
\Y} 1 1

Quadro 11. Correlacédo entre os tipos e a mortalidade.

Desta forma, dos pacientes classificados no tipo I, trés encontram-se
assintoméaticos e quatro apresentam episodios de sintomas algicos e digestivos.
Ocorreram dois 6bitos sem relagdo com a doenca . No restante, ndo foi possivel o
acompanhamento.
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Dentre os doentes classificados como tipo I, nove mantiveram-se
assintomaticos, quatro apresentam episédios de dor, uma paciente nado foi
operada e ocorreram dois 6bitos, um dos quais, devido a tumor de colon.

Na fracdo de enfermos classificados como tipo Ill, sete encontram-se
assintoméaticos, quatro com episédios de sintomas semelhantes aos anteriores e
cinco pacientes evoluiram para o 0bito, sendo ele, em dois deles, relacionado a
outras patologias.

O exemplo solitario de doente do tipo IV ndo sobreviveu.

Carece de representatividade estatistica o0 modesto contingente de
pacientes deste material. Verdade. Ainda assim , olhando para tras, é possivel
inferir que quanto mais grave for o acometimento canalicular — traduzido pelas
distor¢des radiologicas avancadas — mais onerosa sera a mortalidade e mais
ameacadoras serdo as complicacoes.
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7 - DISCUSSAO

O estudo das dilatacbes ditas congénitas das vias biliares intra-hepaticas
acha-se em aberto, portanto, em evoluc¢do. Sua histéria completa ainda nao foi
contada, devido a ser reduzido o contingente de pacientes acompanhados.
Embora neles se encontre a prevaléncia clinica da infeccdo, a preferéncia da
calculose biliar e a eventual concomitancia da fibroangiomatose, o traco comum
entre os doentes € o0 substrato anatomopatolégico. A partir da pesquisa
histopatologica, é entdo possivel estudar enfermos retrospectivamente, descobrir
a razao da exteriorizagcdo incomum, rever as colangiografias com outros olhos e
encaixa-los, com exatiddo, dentro deste raro quadro nosoldgico. Por isso sdo aqui
chamados de portadores de doenca obstrutiva da via biliar intra-hepética.

E hora de lembrar que, referendados pela precisdo dos achados anatomo-
patoldgicos, havia, no presente material, doentes que nem mesmo exibiam
dilatacdes biliares intra-hepéticas - o que levanta dividas sobre o préprio nome,
através do qual, é a moléstia conhecida. Logo a seguir, parece importante debater
a natureza congénita da moléstia. Dois fatos embasam esta concepg¢éo. Primeiro,
€ que nos trabalhos originais, foi possivel levantar pessoas aparentadas com o0s
portadores da doenca e também enfermos, de forma semelhante. Depois, a
contemporaneidade da fibroangiomatose na mesma peca hepatica, procura
conferir qualidade congénita ao acometimento das vias biliares intra-hepaticas de
diferentes calibres.

No entanto, no conjunto do material aqui estudado,varios exemplos de
pacientes sdo citados onde néo foi possivel achar nenhum parente comprometido.
Além disto, a presenca simultdnea de fibroangiomatose a configurar a dilatacao
como congénita, também ndo procede - ja foi possivel reproduzir,
experimentalmente, lesbes hepéticas semelhantes ao complexo de Von
Meyenburg, tdo comuns na doenca de Grumbach-Auvert * 2% 3.

Desta forma, a etiopatogenia da chamada doenca obstrutiva biliar intra-
hepética é controvertida. Se h4 pacientes onde a possibilidade de a moléstia ser
congénita é uma realidade, em numerosos outros tal hipétese foi seguramente
afastada. Os acidentes vasculares hepaticos, tanto no territério arterial ou portal,
podem ser episédios intra-uterinos, a partir de infec¢cdes ou traumas. Aduza-se o
fato de o desenvolvimento de anomalias exclusivas da arvore biliar intra-hepética
ter-se tornado eventualidade visivel, conforme experimentalmente comprovado.
J& na época perinatal, o comprometimento da veia porta esquerda, patrocinado
por onfalites - tdo comuns entre os membros de renda mais baixa - pode
localizar a obstrucdo venosa no inicio do ciclo etiopatogénico da moléstia.
Finalmente, a lesdo iatrogénica vascular na entrada do figado pode ser
responsabilizada pela inauguracdo do processo patolégico —- no presente
material, perto de 40% dos pacientes ja havia sido operado sobre as vias biliares.
Assim, a indefinicdo da etiopatogenia desta moléstia se ndo aclara, pelo menos
alarga os horizontes diagndsticos e serve também para conceitua-la,
eventualmente, como adquirida. Pelo menos entre nés. Dai proveio a proposicao
de considera-la a versao tropical da doenca de Caroli *%.

O inventario dos pacientes ja € precioso no sentido de destaca-los no
universo da populacdo de enfermos das vias biliares. Nesta vastidao,
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preponderam as mulheres, na quinta década da vida, cujas queixas, quando se
iniciam, geralmente h& pouco, ndo mais cessam até chegar a etapa terapéutica.

Os portadores de doenca obstrutiva das vias biliares intra-hepaticas, no
entanto, apresentam-se de forma nitidamente diversa, conquanto sejam
detidamente analisados. O estudo do grupo atual demonstrou claramente que néao
havia a preferéncia marcante de sexo entre eles, bem como mais baixa era a
média de idade, tanto na instalacdo da sintomatologia, quanto no aclaramento do
diagnéstico. E mais: € notéria a ocorréncia de longos periodos espontaneamente
silenciosos, o que também ndo é comum na doenca litiasica habitual.

O fato de j& se contarem, no referido rol de enfermos, 24 deles com cirurgia
biliar prévia merece reflexdo. Nao tendo sido possivel determinar, com exatidao
cientifica, nem seus relatos cirtrgicos prévios, nem seus documentos radioldgicos
anteriores, resta uma questdo ndo resolvida. Teria sido o recrudescimento da
sintomatologia causado por iatrogenia vascular que propiciou o0 surgimento da
dilatacdo da via biliar intra-hepética, ou ja existiria a moléstia, apenas tendo
passado despercebida na primeira intervengéo?

Como ensinamento, fica que a doenca obstrutiva da via biliar intra-hepética
deve fazer parte das patologias a serem descartadas, dentre aqueles que
prosseguem sofrendo das vias biliares apés a colecistectomia.

O aparecimento de colangite na doenca biliar comum geralmente se
localiza em etapa avancada de sua historia natural e aponta para o envolvimento
coledociano no processo evolutivo. Na doenca obstrutiva da via biliar intra-
hepatica, aqui abordada, a febre e calafrios, expressdo clinica da colangite,
acompanham a maioria dos enfermos, podendo até representar o primeiro sinal
de alerta. Ainda que exprimam obstaculo biliar antigo, devem ser pesquisados no
passado dos enfermos, especialmente se jovens.

A mesma colangite, cujos sinais podem jamais ter sido encontrados nas
informacdes anteriores, € prodiga em insinuar a presenca de doenga obstrutiva da
via biliar intra-hepética. Por raz6es nebulosas, a barreira do Oddi ndo deve.ser
vencida em presenca desta moléstia, seja instrumental ou cirurgicamente. A
explosao da infeccdo biliar € ameaca presente em todos os pacientes deste tipo,
nos quais se realizam manipulacbes endoscoOpicas ou intervencdes sobre a
papila, tais como esfincteroplastias ou coledocoduodenostomias.

O diagnéstico da doenca obstrutiva da via biliar intra-hepatica ja deve estar
delineado, somente com os dados fornecidos pela anamnese detalhada. A ultra-
sonografia é capaz de oferecer a nocdo de dilatacdes biliares e até da existéncia
de calculose, nivel de resolucdo que a tomografia computadorizada ndo supera
nesta area. Em vigéncia de ictericia, torna-se evidente a indicacdo da visualizacédo
da arvore biliar. Se a experiéncia demonstrou o eventual risco de infec¢ao apos a
exploracdo retrégrada, ela deve ceder lugar a métodos considerados menos
agressivos, como a colangio-ressonancia.

Assim, ap6s a RNM, o proximo passo sera eventualmente a colangiografia
por agulha de Chiba. A colangiografia percutanea anterégrada esta reservado o
papel de chave diagndstica. Ainda hoje. E capaz de demonstrar toda arvore biliar,
sua disposicdo, seus entraves e dilatacbes, seus depoésitos e seu desagle.
Permite, enfim, ao cirurgido, definir a moléstia e suas complicacdes, o caminho
natural e seus desvios e até dispor os elementos para a melhor solugéo
terapéutica 23!,
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A cintigrafia hepatica, método inicialmente utilizado neste grupo, foi
substituida pela RNM, com vantagens %,

A endoscopia digestiva alta e a seriografia do esbfago, estbmago e
duodeno séo Uteis para afastar a presenca de outras patologias digestivas e para
anunciar a existéncia de estigmas de hipertensédo porta. Eventualmente, a tor¢cao
do estdbmago, visualizada por estes meios, pode ser devida a atrofia do lobo
esquerdo na doenca obstrutiva da via biliar %°.

A arteriografia seletiva celiaca e mesentérica superior oferece subsidios
apreciaveis. Seu valor reside tanto na determinacdo etiopatogénica da moléstia,
ao demonstrar a ocasional oclusdo de ramo da artéria hepatica, quanto no suporte
anatdmico para a resseccéo provavel, ao desenhar o padrdo vascular em jogo °.

A visualizacdo radiolégica do territdério portal, embora também habil em
mostrar oclusdo ou sinais de hipertensao porta, possui mais interesse académico
que realmente prético.

A frequiéncia com que ocorre a associacao de doenca obstrutiva das vias
biliares e renais obriga a exploragdo do rim, por meio da urografia excretora.
Objetiva ndo somente levantar a presenca da lesdo satélite, sendo mostrar a
necessidade de cuidados especificos para este segmento.

A analise das intervencdes realizadas nos portadores desta moléstia é
abrangente. Variam desde as operacdes mais simples e inofensivas, as quais
apenas passaram ao largo do verdadeiro diagnostico, até procedimentos sobre a
papila, que, além desta omisséo, carregam o 6nus do risco de infeccao biliar a
que podem favorecer. Uma vez correto o diagnostico e afastada a prioridade do
desafogo portal, a indicacéo derivara da concentracdo das lesdes encontradas.

Havendo preferéncia por determinada regido hepética, a resseccdo é
mandatoéria. Se universal o acometimento, a mais larga derivacdo biliodigestiva
alta devera ser adotada. Aqui, o objetivo é livrar todas as raizes biliares de
concrecdes e delas vencer os obstaculos - as drenagens tubulares
transhepaticas sao eficientes neste sentido. Ainda assim, a recorréncia de litiase €
frequente, razdo pela qual a utilizacdo do cabo jejunal longo, para manipulacdo
intra-hepética repetida, é uma opcéio a ser considerada * 1" 3% 3543,

A importancia da execucdo de variadas biopsias nunca sera
demasiadamente enfatizada. Deve ser recolhido material ndo somente de todo
territorio hepatico, bem como das vias biliares a disposicdo. VirA da pesquisa
histolégica, o selo definitivo do diagnoéstico. Sera exercicio mandatorio, ainda em
operacoes realizadas fora da area biliar, caso haja suspeicdo sobre a presenca
de doenca obstrutiva da via biliar intra-hepatica. Como exemplo fidedigno, surge a
constatacao de que, no material ora analisado, foi descoberta a patologia em dois
pacientes deste segmento especial.

A doenca obstrutiva da via biliar € patologia grave, conforme atestam a
mortalidade e morbidez que acarreta. Quando comparada a moléstia litiasica
habitual, encorpam-se 0s numeros estatisticos correspondentes. Embora ocorra
em pacientes relativamente mais jovens, ela se diferencia fundamentalmente pela
presenca constante de colangite na evolugao.

No presente contingente, 10 doentes ndo sobreviveram. Dos restantes,
contam-se doentes que prosseguem com colangite.

Dois pontos parecem fundamentais na abordagem destes pacientes.
Primeiro, o diagnéstico deve ser precoce, baseado na presenca de colangite em
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pacientes de mais baixa idade. Depois, a concentracdo de lesbes em territério
hepético, que permita a ressecc¢ao.

A aplicacdo da classificagdo clinico-radiolégica proposta tem valor até
prognéstico. Dispostos os doentes nos variados graus desta metodizacao, fica
ressaltada a gravidade nos graus mais elevados de distor¢ées biliares. E possivel
gue esta mesma gravidade corresponda ao desenvolvimento arrastado de
colangite com suas complicacdes, tais como o abscesso e até a degeneracao
maligna.

Em relacdo a transformacdo carcinomatosa na doenca obstrutiva da via
biliar intra-hepatica, ela passa a incidir de forma crescente, na medida em que se
coletem os doentes e que sejam acompanhados por periodos mais longos. De
acordo com Moraes e col, a frequéncia elevou-se marcantemente nos casos
levantados. Existem vérias hipéteses para a explicacdo desta degeneracdo,
porém é bem verdade que a oclusdo biliar e a consequente infeccdo de longa
data devem residir na base deste processo. Portanto, a degeneragcdo maligna
deve estar localizada no horizonte do acompanhamento destes doentes *.

A bem da verdade, ndo € importante descobrir a etiopatogenia da doenca
obstrutiva das vias biliares intra-hepaticas. Se por determinismo hereditario,
catastrofe intra-uterina, infeccéo perinatal ou acidente operatorio prévio, realmente
prescinde de interesse.

Na realidade, o que tem valor é a associacao frequente de hipertenséo
porta e lesdo renal a infeccéo biliar sempre presente, a abrirem caminho para a
insuficiéncia hepatica e renal, a septicemia ou a degeneracdo maligna. Entéo, é
imperioso realizar o diagndstico precoce e esperar que a lesdo seja passivel de
resseccao °.

Sendo universal, é fundamental prover as vias biliares de sistema de
drenagem permanentemente eficaz. Os doentes tém que ser estrita e
continuamente acompanhados, permanecendo candidatos a revisées cirurgicas
para controle desta moléstia de mortalidade tdo elevada e complica¢cbes téo
severas.

A faléncia da derivacdo, embora ampla, a concomitancia de
fibroangiomatose grave ou a bilateralidade das lesbGes podem, no primeiro
momento, apontar para o esgotamento das solu¢des cirurgicas. Ainda ndo. Para
tais enfermos, respeitada selecao rigorosa, esta reservado o procedimento da
substituicdo hepatica, de indicacdo precisa e resultados animadores *. Tanto na
doenca originalmente desvendada por Caroli, quanto em sua edi¢éo tropical, cuja
existéncia é aqui proposta.
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8 - CONCLUSOES

1. Dentre o universo dos portadores de litiase biliar, existem pacientes que
apresentam quadros clinicos bizarros, os quais ndo apresentam a
exteriorizacao clinica rotineira da doenca litiasica simples ou complicada.

2. Estes pacientes, geralmente mais jovens, podem-se situar no contingente
de incomum doenca obstrutiva das vias biliares intra-hepaticas. Na medida
em que surge a suspeita, o volume destes pacientes tende a crescer.

3. O melhor método diagnostico desta doenca obstrutiva da via biliar intra-
hepéatica é a suspeicdo clinica corroborada pelo exame de imagem.
Configura-se como estigma desta moléstia, a presenca radiolégica do
estiramento dos canaliculos secundarios.

4. Existe uma variacdo ampla entre os tipos extremos da doenca obstrutiva da
via biliar intra-hepatica aqui tratada, sendo idéntico o substrato
histopatologico, nos mais variados graus de alteracdes radiol6gicas
encontrados. E imperioso classifica-los para finalidades diagndstica e
terapéutica.

5. O tratamento dependerd do grau de comprometimento hepético e da
gravidade da lesao canalicular encontrada.

6. Quanto mais grave for o acometimento canalicular, maior sera a
mortalidade e mais ameagadora a complicacéo.

7. A definicdo de quatro estagios radiol6gicos acompanhada pela auséncia de
heranca mendeliana em enfermos com o selo histolégico de doenca de
Caroli € comprovada. Deve-nos, entdo, permitir propor a existéncia de uma
correspondente tropical desta moléstia francesa.
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