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RESUMO

A trombose da veia porta, na auséncia de recanalizacdo, e com a existéncia
concomitante de cavernoma, constitui uma das causas de hipertensdo portal. Associado
a hipertensdo portal existe um conjunto de complicagcdes possiveis das quais se

destacam as alteragdes biliares.

A biliopatia portal hipertensiva refere-se as alteracGes da arvore biliar provocadas pela
presenca de cavernoma da veia porta. A sua patogénese ndo é completamente
conhecida. No entanto, a compressdo extrinseca provocada pelo cavernoma e a
isquemia associada sdo mecanismos possiveis e amplamente aceites. Apesar da maioria
dos doentes apresentar alteracGes biliares precoces, apenas uma pequena minoria
apresenta sintomas. Quando presentes, estes estdo associados a episddios de obstrucao

biliar com ou sem colangite.

A andlise bioquimica hepatica, a ultrassonografia com doppler, a tomografia
computorizada  (TC), a colangio-ressonancia  magnética (RM) e a
colangiopancreatografia retrégrada endoscépica (CPRE) sdo as varias modalidades

disponiveis para avaliacao da biliopatia portal hipertensiva.

O tratamento é limitado aos casos sintomaticos e devera ter uma abordagem
personalizada. As opcdes terapéuticas centram-se no tratamento endoscopico
(esfincterotomia, limpeza das vias biliares com extracdo de calculos e colocagdo de

préteses) e tratamento cirargico com criag¢do de “shunt” porto-sistémico.

Apresentamos o caso de um doente de 46 anos com antecedentes de trombose da veia
porta com posterior transformacdo cavernomatosa, de etiologia ndo esclarecida, que
desenvolveu um quadro de ictericia obstrutiva. A investigacdo realizada e o0s
antecedentes pessoais do doente suportaram o diagndstico de biliopatia portal
hipertensiva. Destacamos a realizacdo de CPRE, apés a qual se colocou esta hipdtese
diagnostica. Relatamos o0s achados clinicos, laboratoriais e imagioldgicos e a

abordagem terapéutica instituida neste doente.

Palavras chave: Biliopatia portal hipertensiva, cavernoma da veia porta, ictericia

obstrutiva.

O trabalho final exprime a opini&o do autor e ndo da FML.



ABSTRACT

Thrombosis of the portal vein and, in the absence of recanalization, the occurrence of
cavernoma is one of the causes of portal hypertension. Associated with this there is a set

of possible complications, where the biliary changes are found.

Hypertensive portal biliary disease refers to changes in the biliary tree caused by the
presence of a portal vein cavernoma. The pathogenesis that accounts for its onset is not
fully understood, however, extrinsic compression caused by the cavernoma and
associated ischemia are possible and widely accepted mechanisms. Although most
patients have early biliary changes, only a small minority have symptoms. When
present, these are associated with episodes of biliary obstruction with or without

cholangitis.

Hepatic biochemical analysis, Doppler ultrasonography, Computed Tomography,
Magnetic Resonance imaging with cholangiography, and ERCP are the various
modalities available for the evaluation of portal biliopathy.

Treatment is limited to symptomatic cases and should have a personalized approach.
Therapeutic options focus on endoscopic treatment (sphincterotomy, cleaning of the bile
ducts with extraction of stones and placement of prostheses) and surgical treatment with

port-systemic shunt.

We present the case of a patient of a 46-year-old patient with a history of portal vein
thrombosis and subsequent cavernomatous transformation, whose etiology wasn’t
clarified and has developed obstructive jaundice. The investigation and
personal history supported the diagnosis of portal biliopathy. We emphasize the
realization of ERCP, after which this diagnostic hypothesis was placed. We report the
clinical, laboratory and imaginary findings and the therapeutic approach instituted in
this patient.

Key words: Hypertensive portal biliopathy, portal vein cavernoma, obstructive

jaundice.
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LISTA DE SIGLAS

ALT: Alanina aminotransferase

aPTT: Tempo de tromboplastina parcial activado
AST: Aspartato aminotransferase

CPRE: Colangiopancreatografia retrégrada endoscopica
FA: Fosfatase alcalina

HD: Hemorragia digestiva

HFF: Hospital Fernando Fonseca

GGT: Gamaglutamiltransferase

INR: Razéo normalizada internacional

PT: Tempo de protrombina

RM: Ressonancia magnética

TC: Tomografia computorizada

VBIH: Via biliar intra-hepética

VBP: Via biliar principal
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INTRODUCAO

A trombose da veia porta embora mais frequentemente associada a cirrose hepatica e
patologia maligna, pode apresentar causas diversas que envolvem fatores de risco locais
e sistémicos (1). Dentro destas, as que aparecem com frequéncia mais elevada, sdo as
trombofilias herdadas e as causas idiopaticas (1, 17). O tratamento a longo prazo com
antagonistas da vitamina K tem como objetivo o restabelecimento do fluxo venoso.
Quando a repermeabilizacdo da veia ndo acontece ha aparecimento de cavernoma e
desenvolvimento de hipertensdo portal (1,2). Associado a hipertensdo portal podem
surgir varias complicacOes relacionadas com alteracfes venosas, arteriais, viscerais e
biliares (3).

A biliopatia portal hipertensiva, tema deste trabalho, refere-se assim as alteragdes
biliares colangiograficas que acontecem na presenca de cavernoma (10). Outras causas
de biliopatia deverdo ser excluidas, nomeadamente coledocolitiase, colangite
esclerosante priméria, parasitose biliar, colangiocarcinoma e alteracbes congénitas das

vias biliares, para que este diagndstico seja considerado (6, 10).

Esta entidade, ainda pouco conhecida, é alvo de diferentes designacdes na literatura,
sendo o termo biliopatia portal hipertensiva o0 mais comumente aceite e adotado neste
trabalho.

Tendo como base a descri¢cdo de um caso clinico acompanhado no Hospital Fernando
Fonseca (HFF) faremos uma revisdo sobre o tema biliopatia portal hipertensiva,
incluindo definicdo, patogénese, apresentacdo clinica, historia natural, diagndstico e

tratamento.



CAso CLiNICcO

Relatamos o caso de um homem de 46 anos com antecedentes pessoais de:

2004
= Trombose da veia porta e veia mesentérica superior com isquémia intestinal
tendo sido submetido a ressecéo segmentar do jejuno.

o Estudo de sindromes pré tromboticos inconclusivo.

o Medicado com varfarina, que suspendeu apds um ano por hemorragia
digestiva (HD) com ponto de partida da anastomose intestinal.
2005
= Transformacdo cavernomatosa da veia porta documentado por TC abdominal
(Figura 1).

Figura 1: Imagens de TC abdominal que mostram a presenca de cavernoma (setas

vermelhas).

2009

» Internamento no Servico de Gastroenterologia por episédio de HD alta por
rotura de varizes esofagicas, sendo submetido a terapéutica endoscopica com
laqueacdo elastica das varizes esofagicas.

» Realizou ultrassonografia com doppler e TC abdominais onde se destaca: figado
com ecoestrutura heterogénea sem lesdo ocupante de espaco; vesicula biliar com
lama biliar, pélipos parietais e adenomiomatose; esplenomegalia homogénea;
permeabilidade da veia porta e veia esplénica, sem permeabilidade da veia

mesentérica superior; multiplas estruturas vasculares periportais, tortuosas em



relacdo com cavernoma da veia porta; ingurgitamento vascular difuso dos

folhetos do mesentério.
= Teve alta com diagndstico de hipertensdo portal pré-hepatica, medicado com

propanolol 20mg/dia.

2010-2015
» Manteve-se assintomatico e com seguimento regular em consulta de
Gastroenterologia. Realizou mais sete sessdes programadas de laqueacédo

elastica de varizes esofagicas.

Histdéria da doenca atual:

Recorre ao servico de urgéncia do HFF, em 2016, com queixas de coloracdo amarelada
da pele e mucosas com 6 dias de evolucdo. Referia também collria, acolia e episodio de
desconforto abdominal 5 dias antes do internamento, este U(ltimo regrediu

espontaneamente. Negava febre, nduseas, vomitos, prurido, febre ou perda ponderal.

Objetivamente destacava-se a presenca de ictericia com exame abdominal sem

alteracdes.

A avaliacdo analitica inicial mostrou elevacéo da bilirrubina total e ligeiro aumento das

aminotransferases. Os resultados laboratoriais encontram-se resumidos na tabela 1.



A ultrassonografia abdominal realizada na admissdo mostrou significativa dilatacdo das

vias biliares intra-hepéticas e da via biliar comum onde se identificou calculo com 9

mm.

O doente ficou internado para investigacao do quadro de ictericia obstrutiva.

Tabela 1: Avaliacéo laboratorial na admissao.

Hemoglobina
Leucdcitos
Plaquetas
Bilirrubina total
Bilirrubina conjugada
AST

ALT

GGT

FA

aPTT

TP

INR

Creatinina
Ureia

PCR

Valor
15.1
5500
68x10°
16.26
i3

48
188
557
191
22
11.4

1.08
37
2.2

Referéncia

13-18 g/dL
4000-11000/ mm?®
150x103-400x10%/ mm?
0.2-1 mg/dL

<0.2 mg/dL
15-37 U/L

16-61 U/L

15-85 IU/L
45-117 U/L
20.6-29.5 seg
10-14 seg

<1.2

0.7-1.3 mg/dL
<50 mg/dL

< 0.3 mg/dL

Ao 7° dia de internamento realizou CPRE (Figura 2) que revelou:

biliopatia portal;

biliares.

Via biliar principal (VBP) e vias biliares intra-hepéticas (VBIH) muito dilatadas

com irregularidade do contorno hepatico esquerdo em relagdo com provavel

Coledocolitiase com calculo 8 mm na VVBP distal,
Gastropatia e duodenopatia hipertensiva portal;

Realizada esfincterotomia com extracdo de calculo com bal&o e limpeza das vias



Figura 2: Imagens da CPRE: Dilatacdo exuberante das vias biliares (setas vermelhas) e

irregularidade do contorno do canal hepético esquerdo ao nivel da confluéncia hilar

(circulo vermelho).

Perante a hipotese de biliopatia portal hipertensiva, complementou o estudo com
ultrassonografia abdominal com doppler, TC com protocolo trifasico do figado,

ressonancia magnetica hepética e colangio-RM que revelaram:

Figado dismorfico com contorno lobulado;

* Moderada dilatagdo VBIH bilateralmente, sem dilatacdo VBP;

= Veia porta permeavel com calibre reduzido (11mm) com fluxo hepatopetal e
velocidade aumentada (26cm/s);

»= Volumoso cavernoma da veia porta mais expressivo junto a bifurcacdo e ramo

esquerdo; ramo portal direito com trombose.

Apbs os resultados dos exames imagiologicos assumiu-se o diagnostico de biliopatia

portal hipertensiva.
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Durante o internamento manteve-se hemodinamicamente estavel, apirético e sem
intercorréncias. Analiticamente houve descida gradual do nivel de bilirrubina a partir da
2% semana com remissdo gradual de sintomas a partir de 1 més de internamento.

Realizou novo estudo de pesquisa de trombofilias que se manteve inconclusivo.

Graéfico 1: Evolucéo dos valores de bilirrubina ao longo do internamento e apds alta

gue mostram uma descida lenta

CPRE

= Bilirrubina total

== Bilirrubina direta

Bilirrubina (mg/dl)

25/ago  1/set  8/set 15/set 22/set 29/set 6/out 13/out 20/out

Tempo

O doente teve alta ao 22° dia de internamento.

Mantém seguimento regular em consulta de Cirurgia Geral e Gastroenterologia.
Encontra-se assintomatico e na Ultima avaliacdo analitica de Maio de 2017, apresentava
bilirrubina total de 1,09 mg/dl (intervalo 0.2-1 mg/dL), com bilirrubina conjugada de
0,23 mg/dl (referéncia <0.2 mg/dL) e FA, GGT, AST, ALT, TP e aPTT dentro dos
valores de referéncia. Mantém-se medicado com omeprazol 20 mg/dia e propanolol 20

mg + 10 mg/ dia.
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DiscussAO

A trombose aguda da veia porta caracteriza-se pela formacéo recente de trombo na veia
porta ou nos seus ramos direito ou esquerdo e pode estender-se aos vasos mesentéricos
ou esplénicos. A sua extensdo aos vasos mesentéricos estd associada a isquemia
intestinal (1, 2).

A trombose da veia porta ocorre mais frequentemente associada a cirrose hepatica e
alterac6es malignas hepatobiliares. No entanto, outros fatores de risco local e sistémico
podem estar na sua origem (1). Num estudo multicéntrico, que estudou prospetivamente
102 doentes com trombose da veia porta ndo associada a cirrose ou patologia maligna,
encontrou fatores de risco locais em 21% dos doentes e uma ou mais condicbes pro-
trombdticas em 52% dos doentes (2). A tabela 2 resume os fatores de risco para este

acontecimento.

Apbs o evento agudo, na auséncia de recanalizacdo, ha obliteracdo do Iimen da veia
porta com desenvolvimento de colaterais porto-portais. Este processo é chamado de
transformacdo cavernomatosa e resulta em cavernoma da veia porta, o qual se

desenvolve em algumas semanas a meses ap6s a trombose aguda (1, 2).

Esta transformacdo tem como objetivo ultrapassar a veia porta cronicamente obstruida
mantendo assim o fluxo hepético (5, 3). O cavernoma consiste, normalmente, na
dilatacdo dos plexos venosos existentes e que drenam as vias biliares e/ou
desenvolvimento de novas veias periportais (5, 6). O nimero, tamanho e localizacédo
desta rede de colaterais é extremamente varidvel de doente para doente (4). Assim, na
distribuicdo destas colaterais podem identificar-se dois plexos venosos: O plexo venoso
epicoledocal, de Saint, que consiste numa fina rede reticular na superficie da via biliar
comum e dos canais hepaticos, que dilatam e causam irregularidades do trato biliar. J4 0
plexo venoso paracoledocal, ou de Petren, desenvolve-se paralelamente a via biliar
comum e conecta-se diretamente as veias gastricas, pancreaticoduodenal e portal, e a
sua dilatacdo provoca compressdo extrinseca na via biliar comum (3, 7). A figura 3

mostra esquematicamente os dois plexos referidos.
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Tabela 2: Fatores de risco para trombose da veia porta (excluindo patologia maligna e

cirrose) (3, 4).

Fatores de risco locais

Alteracdes inflamatorias locais
Onfalite neonatal

Diverticulite

Apendicite

Pancreatite

Colecistite

Ulcera duodenal

Linfadenite tuberculosa

Colite ulcerosa

Doenca de Crohn

Hepatite a citomegalovirus

Lesao do sistema venoso portal

Trauma abdominal

Cirurgia abdominal (esplenectomia, cirurgia
pancreatica, colectomia, gastrectomia, transplante

hepatico, etc.)

Fatores de risco gerais

Condic6es adquiridas

Doencas mieloproliferativas
Sindrome antifosfolipido
Hemoglobinuria paroxistica noturna
Hiperhomociteinémia

Aumento dos niveis de factor VI1II
Sarcoidose

Doenga de Behcet’s

Trombofilias herdadas

Mutacéo do factor Il (protrombina)
Mutacéo do factor V de Leiden

Défice de proteina S

Défice de proteina C

Défice de antitrombina

Presenca do polimorfismo 677C do gene T
MTHFR

Outras condigdes

Gravidez

Uso de contracetivos orais

Idiopatica

Esta rede de colaterais venosas forma-se com o objetivo de conseguir um “bypass” a
veia porta trombosada. No entanto, o seu desenvolvimento ndo é suficiente para drenar

o fluxo esplenomesentérico levando ao desenvolvimento de hipertensdo portal (3, 4).
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Figura 3: Formacdo de cavernoma na obstrucéo venosa portal. Representacdo dos dois
plexos venosos peribiliares: plexo de Petren (paralelo ao canal biliar) e plexo de Saint
(localizado na superficie da parede do canal biliar) (3).

Plexo epicoledocal,
de Saint

Plexo paracoledocal,
de Petren

Estes doentes tipicamente apresentam sinais de hipertensdo portal nas primeiras duas
décadas de doenga. As manifestacdes clinicas mais comuns sdo os episddios de HD alta,
que, quando controlados apresentam uma sobrevida de 100% aos 10 anos. No entanto a
qualidade de vida é afetada com o acumular de complicacdes, geralmente mais tardias
como o hiperesplenismo, a ascite e a biliopatia portal hipertensiva (3). As alterac6es na
arvore biliar representam as consequéncias major do cavernoma portal (8). A figura 4

mostra esquematicamente as consequéncias da hipertenséo portal.
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Figura 4: llustracdo das alteracfes venosas, arteriais, biliares e viscerais secundarias a

obstrucgéo portal (3).

ALTERAGCOES VISCERAIS

ALTERACOES BILIARES E_splenomegél_ia
Biliopatia portal Rigidez esplénica
Atrofia hepatica (estadios finais)

ALTERACOES ARTERIAIS
Circulacéo esplénica
ALTERACOES VENOSAS F:l_l|Derdlnlam_lca/
Colaterais porto-portais 'ZEfESP_ enismo
Colaterias porto-sistémicas neurismas

O objetivo do tratamento consiste na prevencdo da extensdo da trombose as veias
mesentéricas e melhorar a recanalizacdo da veia porta. Recomenda-se o0 uso inicial de
heparina de baixo peso molecular e o tratamento a longo prazo com inibidores da
vitamina K (1, 2).

Biliopatipa portal hipertensiva

Biliopatia portal hipertensiva é o termo usado para referir as alteracdes da arvore biliar
provocadas pela hipertensdo portal, incluindo as vias intra e extra hepaticas e a vesicula
biliar (9, 5, 7). Apesar da biliopatia poder ter outras etiologias, nomeadamente a cirrose
ou a hipertensdo portal idiopatica, existe consenso generalizado em considerar a
bilipatia portal como uma manifestacdo colangiogréafica da ocorréncia de cavernoma
(10). Assim, para que este diagndstico seja considerado é necessario que sejam
cumpridos trés pressupostos: Primeiro, haver presenca de cavernoma; segundo,

existirem alteracfes colangiogréficas tipicas na colangio-RM ou CPRE e, por ultimo,

15



serem excluidas outras causas para as alteracdes biliares (6). A tabela 3 mostra os

achados imagioldgicos biliares tipicos.

Tabela 3: AlteracBes colangiograficas na biliopatia portal (6).

Impressdes extrinsecas/ Indentacoes
Ductos com contorno irregular
Estenoses

Alteragbes do preenchimento da
arvore biliar

Angulacdes

Dilatagdes a montante

Ectasias

A propria designagdo atribuida a esta entidade é alvo de véarias denominacgBes na
literatura. VVarios autores tém vindo a sugerir designacdes diferenciadas para referir os
achados imagioldgicos caracteristicos a esta doenca. Assim, a literatura apresenta
designacdes como pseudocolangite esclerosante (11), pseudocolangiocarcinoma (12),

biliopatia portal extrahepética (13), biliopatia vascular (14) (entre outros).

Apesar das varias designacBes, o termo biliopatia portal hipertensiva proposto por
Dhiman (7) parecem ser 0 mais comumente aceite e 0 que sera usado no ambito deste
trabalho.

A biliopatia portal hipertensiva foi definida enquanto entidade concreta, pela primeira
vez, no inicio dos anos noventa (10). Antes dessa data terd sido descrita
esporadicamente e Dhiman (6) refere terem sido Fraser e Brown 0s primeiros a reportar
um caso de um doente com obstrucdo biliar sintomatica causada por obstrucdo portal
venosa extra-hepatica em 1944, ndo referindo se esta causa era, ou ndo, 0 cavernoma
portal. Trata-se de um problema pouco comum (6) e que parece ter recebido atencao

limitada por parte da investigacéo clinica (1).

Os mecanismos que explicam o aparecimento da biliopatia portal hipertensiva sdo
pouco conhecidos mas tem sido postulado que a compressdo mecanica extrinseca

provocada pelo cavernoma e/ou a isquémia desempenham um importante papel (3, 7).
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Estudos morfologicos e histoldgicos tém mostrado que a transformacao cavernomatosa
ndo é apenas uma dilatacdo das colaterais periportais mas envolve também um processo
de neogénese venosa e formacdo de tecido fibroso que se agrava com a duragdo da

trombose (7).

O mecanismo da isquémia que resulta em ofensa aos canais biliares permanece oculto.
No entanto, o dano venoso causado no momento da trombose portal e consequente
compromisso vascular que ocorre ao nivel das arteriolas e capilares predispde a necrose
isquémica resultando em fibrose com aparecimento de estenoses e colangioectasias (7,
15, 16). Apesar de, nos doentes submetidos a intervencdo cirargica com shunt porto
sistémico, haver regressao de alteracdes como estenoses suaves, dilatacdes proximais e
irregularidades de calibre, persistem no entanto, algumas alteracdes biliares, como
ectasias e angulacdes, o que suporta a existéncia de obstrucdo fixa provocada pela

isquémia e/ou tecido fibrosado (15).

A evolucdo clinica da biliopatia portal ainda ndo é completamente conhecida (17, 18). A
maioria dos doentes (62-95%) n&o exibe sintomas, apesar de, cerca de 77-100%
apresentarem alteragdes biliares precoces (10, 19, 20, 17, 6). A auséncia de
sintomatologia persiste, geralmente, durante varios anos, em especial na infancia (10).
A presenca de sintomas e outros sinais clinicos esta, normalmente, relacionada com a

idade e com a progressdo de uma doenca de longa duracéo (10, 17).

Geralmente a primeira manifestacdo da doenca é a elevacdo dos niveis séricos de
bilirrubina e/ou a dete¢do de ictericia (10) e Dhiman considera-a omnipresente, embora
ligeira, apresentando uma média de 2,7 mg/dL (intervalo 0,7-16 mg/dl) nos casos de

biliopatia portal hipertensiva (6).

No caso de doentes com doenca biliar sintomatica observa-se ja a presenca de
anomalias colangiograficas que incluem ectasias, angulacdes ou contractura dos canais
biliar e hepatico e dilatacdo aneurismal da arvore intra-hepéatica. Estas manifestacdes
cursam, comumente, com episodios de dor por obstrucdo biliar e/ou colangite. A
obstrucéo biliar pode apresentar-se com colestase com ou sem episodios de colangite
(10, 19).
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Apesar de existir alguma variacdo na apresentacdo clinica da obstrucéo biliar, a maioria
dos utentes apresenta uma doenga que evoluiu de forma progressiva e que

recorrentemente leva a hospitalizagdo para controlo da sintomatologia (10).

A biliopatia portal hipertensiva, na sua manifestacdo mais grave, pode causar anomalias
marcadas da anatomia ductal, que incluem estiramentos (> 2cm), estenoses multifocais
associadas a calculos das vias biliares extra ou intrahepaticos e complicacdes
biliopancredticas. Nestes casos as opgdes terapéuticas podem ser diminutas devido a
trombose extensa e doenca hepética avancada (10).

Para além da fase assintomatica e sintomatica dois outros estadios podem ainda ser Uteis
na classificacdo da doenca. O estadio pré-clinico, que precede o estadio assintomatico,
ird identificar um grupo de risco que podera ajudar a determinar fatores de risco para a
progressao da doenca e estudar possiveis intervencdes que possam travar a sua evolucao
(18). No outro extremo aparece a doenca complicada, que se refere a doentes com
alteracdes biliares muito extensas e avangadas. O resumo dos quatro estadios encontra-

se na tabela 4.

Tabela 4: Estadios da histdria natural da biliopatia portal hipertensiva (19, 18, 6).

) Cavernoma . . . . . L
Estadio Biliopatia Bioquimica hepéatica  Sintomas  Complicagdes
Portal
Pré-clinico Sim Néo Normal Né&o N&o
Assintomatico Sim Pequenas alteragdes Normal ou anormal Né&o Né&o
Grandes alteracOes (ectasia;  Anormal (Elevacdo da
~ . ~ . Sim (dor,
) ) ) angulacdes; dilatagdes FA; pequenaelevagdo =~ B
Sintomatico Sim . ) o ictericia, Nao
aneurismaticas das vias dos niveis de .
. ) . o prurido)
biliares intrahepaticas) bilirrubina)
Complicado Sim Grandes alteracdes Anormal Sim Sim

A idade mais avangada do doente, a duracdo da obstrucéo e a presenca de calculos nas
vias biliares ou vesicula parecem ser fatores de risco para o desenvolvimento de doenca
sintomatica (21). O diagndstico de trombose da veia porta geralmente precede o

aparecimento de biliopatia portal sintomatica em 8-10 anos (21).
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Relativamente ao diagnostico, a CPRE é considera a técnica “gold standart” para o
diagndstico da biliopatia portal hipertensiva. No entanto, devido a sua natureza invasiva
e aos riscos associados tem vindo a ser substituida por técnicas imagioldgicas nao
invasivas, assumindo principalmente uma funcéo terapéutica (6). As alteracdes que se

podem encontrar estdo resumidamente listadas na tabela 3.

O uso combinado de ultrassonografia com doppler a cores é considerado, atualmente, a
primeira linha de abordagem devido as suas caracteristicas ndo invasivas, isenta de
radiacdo, acessibilidade e preco. A analise com ultrassonografia pode variar da nédo
visualizacdo da veia porta até uma completa veia com presenca de trombose e formacéo
de cavernoma. Este manifesta-se como multiplas estruturas tubulares anecogénicas ao
nivel da veia porta. A ultrassonografia pode detetar estenoses da via biliar comum com
dilatacGes proximais associadas e coledocolitiase, no entanto, ndo permite obter um
detalhe exato das vias biliares. Por outro lado, é um étimo método para detetar outros
sinais de hipertensdo portal, como sinais de cirrose, esplenomegalia e detecdo de

colaterais porto-sistémicas (6).

O uso da TC ou da RM é util na confirmacdo das caracteristicas inerentes a biliopatia
portal hipertensiva. No entanto, a sua principal funcdo € excluir outras causas possiveis
de alteracGes a nivel biliar ou obstrucdo da veia porta como a pancreatite crénica. O uso
de RM é preferido a TC por ser superior no detalhe com que descreve a anatomia biliar.
A combinacdo do uso da colangio-RM com o uso de contraste tem vindo a substituir o
uso da CPRE tornando-o, também, num exame imagiolégico de exceléncia para o

diagndstico da biliopatia portal hipertensiva (3, 6).

No que concerne ao tratamento, é consensual de que os doentes assintomaticos nao
devem ser tratados (10, 9, 20, 17, 19, 6).

Nos casos de doencga sintomatica 0 processo terapéutico a instituir deve ser determinado
caso-a-caso e em equipa multidisciplinar. Primariamente o objetivo principal é o de

gerir a hipertensdo portal e aliviar a obstrucao biliar (20, 19, 3, 6).

Por esta razdo assume-se como de grande importancia a diferenciacdo entre doentes
assintomaticos e sintomaticos. O doente sintomatico é aquele que apresenta um quadro
clinico objetivavel, com dor, ictericia por colestase ou colangite devido a

coledocolitiase, estenose ou ambos (6).
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As abordagens atualmente consideradas como adequadas compreendem o tratamento
por via endoscopica e cirdrgico devendo a escolha ser determinada para cada caso (6).
Apesar da necessidade de individualizagdo, a literatura refere o tratamento endoscépico
com esfincterotomia, extracdo de célculos e drenagem biliar com colocacdo de préteses
plasticas ou “stents ” metalicos revestidos como a primeira escolha para os doentes com
colangite ou ictericia obstrutiva (6, 17). A intervencdo cirdrgica consiste na criacdo de
um “shunt” porto-sistémico. Esta abordagem para além de aliviar a biliopatia portal é
extremamente Util para doentes com hiperesplenismo ou hemorragia macica de

colaterais porto-sistémicas (3).

Nos doentes sem condicBes para cirurgia com “shunt” porto sistémica, seja por
alteracbes anatémicas e/ou vasculares, ou por disfuncdo hepdtica, a abordagem
endoscédpica torna-se terapéutica a longo prazo com substituicdo frequente de proteses

plasticas ou colocacdo de “stents” metalicos (6).

No que diz respeito ao tratamento farmacolégico, o uso de &cido ursodesoxicolico
podera ter algum beneficio no tratamento da bilopatia portal hipertensiva, no entanto, os

autores referem que a sua eficacia ndo se encontra comprovada (6, 17, 19, 20).

Ndo existe, de momento, uma atuacdo standardizada, sendo que as diferentes
abordagens e os seus resultados sdo reportados por pequenas séries e relatos de casos
clinicos (19).

O transplante hepatico deve ser considerado nos casos de cirrose biliar secundéria e
colangite recorrente apesar das multiplas intervenc6es endoscopicas (19).

A figura 5 mostra o algoritmo proposto por Le Roy para o tratamento e seguimento dos

doentes com biliopatia portal hipertensiva.
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Figura 5: Algoritmo para o tratamento do doente com biliopatia portal hipertensiva
a7).
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Os doentes com biliopatia portal hipertensiva sintoméatica que recebem remocdo de
calculos e adequada drenagem biliar endoscopicamente tém sido reportados como tendo
excelente progndstico. O seguimento dos doentes submetidos a tratamento cirargico é
relativamente longo variando entre 14 meses a 12 anos. Doentes com doenca
sintomética que tiveram regressdo das alteracdes biliares e alivio sintomatoldgico tém
também um excelente prognostico. No entanto doentes com alteragdes avancadas sem
condigbes para cirurgia podem desenvolver colangite recorrente e eventualmente

disfuncédo hepatica com evolucéo para cirrose biliar secundéria (6).
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CONCLUSAO

A biliopatia portal hipertensiva € uma complicacdo da hipertensdo portal associada a
cavernoma, pouco comum e ainda com a sua patogénese pouco conhecida. A sua
apresentacdo clinica e imagioldgica pode confundir-se com outras entidades o que
dificulta o seu diagnostico.

A presenca doenca sintomatica requer intervencdo endoscdpica e/ou cirurgica estando o
transplante hepatico reservado para 0s casos de cirrose biliar secundaria com doenca

hepética terminal.

O caso clinico que descrevemos apresenta uma sequéncia de eventos clinicos
semelhantes aos descritos na literatura, nomeadamente trombose da veia porta com
extensdo a veia mesentérica superior e por isso complicada de isquémia intestinal,
transformacédo cavernomatosa posterior com aparecimento de hipertensdo portal e suas
complicacBes: hemorragia gastrointestinal por rotura de varizes esofagicas como
primeira manifestacdo clinica e episddio de ictericia obstrutiva, que representa a fase
sintomaética da biliopatia portal hipertensiva. Neste caso ndo se conseguiu encontrar uma
causa ou fator de risco que justifique o evento primério. A abordagem terapéutica com

drenagem das vias biliares por CPRE foi eficaz.

Apesar de algum consenso recente em torno da designacgédo utilizada como biliopatia
portal hipertensiva existe ainda uma grande diversidade de terminologia utilizada para,
aparentemente, referir a mesma entidade. Este facto dificulta a comparacao de estudos,

que por sua vez tém, maioritariamente, como base relatos de casos clinicos.

Consideramos que mais estudos que abordem esta tematica seriam pertinentes,
nomeadamente os que melhor caracterizem a historia natural da doenca e os fatores de
risco para o desenvolvimento de doenca sintomética possibilitando assim uma

intervencdo mais precoce.
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