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Resumo

Os Hamartomas Biliares, conhecidos como Complexo de Von Meyenburg (VMC), sio
malformagdes hepaticas benignas raras. Eles geralmente sdo assintomaticos, diagnosticados de
forma acidental e seu aspecto radioldgico pode mimetizar metastases, ressaltando a importancia do
conhecimento dessa malformac¢do. Objetiva-se discutir a patologia e ressaltar o exame o diagndstico
por imagem, com foco nas caracteristicas radioldgicas das alteragdes na ultrassonografia, na
tomografia computadorizada, na ressonancia magnética e na colangiopancreatografia.

Palavras chave: Ducto Biliar, diagndstico por imagem, tomografia computadorizada, ressonancia

magnética, colangiopancreatografia.

Abstract

The Biliary Hamartoma, known as Von Meyenburg complex (VMC), are rare benign liver
malformations. They are usually asymptomatic, diagnosed accidentally and its radiological
appearance may mimic metastases, emphasizing the importance of knowing this malformation.
The objective is to discuss the disease and highlight the exam diagnostic imaging, focusing on
radiological aspects of changes in ultrasound, computed tomography, magnetic resonance and
cholangiopancreatography.

Keywords: Biliary duct, diagnostic imaging,computed tomography, magnetic resonance,

cholangiopancreatography.

Introducio parénquima hepatico!. Geralmente cursa de

O VMC ¢ uma entidade nosoldgica forma assintomatica, sendo diagnosticada de

benigna rara que se apresenta com multiplas forma acidental por exames de imagem,

dilatacdes cisticas da arvore biliar por todo o laparotomia ou necropsias'. Assemelha-se
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com doencgas metastaticas, sendo
mandatorio uma  melhor  avaliacao
histopatologica. Apesar de ser uma lesdo
benigna, atualmente ha uma discussdo na
literatura sobre a associag¢do dessa afeccdo
com lesdes malignas sendo necessario uma
melhor avaliacdo e seguimento do paciente
com VMC. De toda maneira, faz-se
imprescindivel uma identificagdo eficaz e
correta dessas lesoes benignas no intuito de
evitar cirurgias ou outras alternativas
terapéuticas desnecessarias, assim como
submeter o paciente a um trauma cirrgico e

emocional'”.

Metodologia

O presente trabalho trata-se de uma
revisdo de literatura. Foram pesquisados os
termos: "Ducto Biliar", "diagnodstico por
imagem", "tomografia computadorizada",
"ressonancia magnética",
"colangiopancreatografia" e "Complexo de
Von Meyenburg" nas bases de dados
Pubmed, Scielo, Google Académico,

RadioGraphics ¢ CAPES. As publicacdes
selecionadas sdo do periodo de 2001-2014.

Discussao

O hamartoma biliar ¢ uma rara lesao
hepatica descrita pela primeira vez em 1918
por Von Meyenburg!, sendo um achado em
5,6% das autdpsias em adultos e 0,9% em

criancas®. Patologicamente, é composto por

2238-5339 © Rev Med Saude Brasilia 2016; 5(3): 248-54

uma desorganizacdo histoldgica dos ductos
biliares envolto por estroma
fibrocolagenoso, formando uma estrutura
cistica®. A hipotese mais aceita como causa
dessa malformacdo ¢ a da interrup¢do do
remodelamento das placas ductais em uma
fase tardia da embriogénese dos ductos
biliares intra-hepéticos**, sendo classificado
como uma doenga hepatica fibropolicistica®.

A maior parte dos pacientes sdo
assintomaticos> e  geralmente  sdo
diagnosticados de forma acidental. Apesar
disso, ha relatos na literatura de VMC
associado a ictericia, epigastralgia, colangite
e febre®. Apenas uma pequena parcela dos
pacientes diagnosticados com VMC evoluira
com doenga hepatica avangada ou
complicagdes pela hepatomegalia’.
Ademais, essa minoria depacientes se
tornara incapacitada pela doenca, por
consequéncia dos sintomas da
hepatomegalia ou por desenvolverem
hipertensdo portal, colestase enzimadtica,
infeccdo ou hemorragia do cisto’.

O VMC ¢ descrito tipicamente por
multiplas lesdes arredondadas ou irregulares
de tamanho quase uniforme que variam de 1
mm a 15 mm. Essas lesdes encontram-se
espalhadas por todo o figado, mas mais
comumente encontradas na  periferia
hepatica’. Os padrdes de lesdes produzidos
pelo VMC podem ser facilmente

confundidos com outros tipos de lesdes
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multifocais, tais como a Sindrome de Caroli,
cistos e principalmente, metastases®. Em
alguns casos, o hamartoma foi relatado
como uma unica massa Ou uma massa
grande coalescente’.

Foi constatada forte associacdo da
Hamartomatose Biliar com a doenca
policistica do adulto. Os grandes estudos
estatisticos feitos evidenciaram que quanto
maior o numero de hamartomas biliares,
maior a associacdo com a doenga policistica
do adulto®!°.

Um tema que atualmente encontra-se
em discussdo na literatura ¢ quanto ao
carater de malignidade das lesdes causado
pelo VMC. Enquanto alguns autores
afirmam ndo haver relacdo  entre
malignidade®®, outros chamam a atengdo
para o numero razoavel de relatos de casos e
séries de casos associando a Hamartomatose
Biliar ao colangiocarcinoma®. Esses autores
sugerem a possibilidade do VMC ser um
fator de risco para colangiocarcinoma®'’.
Apesar da existéncia dessa sugestdo, até o
presente momento ndo houve, de fato,
estudo que constatasse tal hipotese!>*?.

A Hamartomatose Biliar ¢ raramente
observada na pratica clinica. Apesar de
constituir uma afec¢do rara em termos de
frequéncia, as pequenas dimensdes das

lesdes € o desconhecimento sobre seus

padroes de imagem, sdo os fatores que
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contribuem ainda mais para que ela seja um
achado bastante incomum®.

As lesdes observadas no VMC
devem ser identificadas da forma mais
conservadora possivel, a fim de minimizar
consequéncias fisicas e psiquicas ao
paciente. A ultrassonografia constitui um
método barato e de facil manuseio para
obtencio do diagndstico®®®. O padrio
ultrassonografico relacionado ao VMC ¢
descrito como multiplas pequenas areas de
baixas ou altas ecogenicidades, a depender
das dimensdes e refletividade das lesdes

¢ Geralmente sdo

ultrapassadas pelo som
multiplos, apresentando-se como imagens
solidas e hiperecogénicas®®. Ainda podem
assumir o aspecto de lesdes em "alvo", de
centro hiperecogénico e periferia
hipoecogénica’. Também foi relatado
aspectos de imagens hiperecogénicas com
reverberagao sonora posterior,
provavelmente devido a presenga de cristais
de colesterol no interior dos ductos
dilatados’.

As  lesdes tendem a  ser
hipoatenuantes na Tomografia
Computadorizada (CT), podendo ser visto o
realce mural® (figura 1).
Geralmente,havisualizagdo de multiplas e
pequenas areas de aspectos irregulares com
escassa atenuagdo e se mostram sem realce

apos injecao de contraste. Geralmente essas

lesOes hamartomatosas medem menos de 15
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mm de didmetro. Essa caracteristica ¢ de
fundamental importancia ao se fazer o
diagnéstico diferencial com cistos hepaticos
simples. Esses ultimos s3o de maiores
dimengdes e formato regular, ao passo que
hamartomas  biliares  apresentam  um
contorno mais irregular®. O VMC nio
apresenta uma caracteristica padrdo de
realce na CT, apdés a administracdo
intravenosade = material de  contraste
iodado®!°.
Na Ressonancia Nuclear Magnética
(MR), as lesdes apresentam-se hipointensa
em T1 quando comparadas ao parénquima
hepatico e fortemente hiperintensa em T2%8
(figura 2). Na Colangiopancreatografia por
Ressonancia Magnética, o hamartoma de
ducto biliar se apresenta como multiplas
lesdes cisticas sem comunicagdo com a
arvore biliar. Apds a injecdo intravenosa de
material  contrastado, alguns autores
observaram realce homogéneo nessas
lesdes!!.
Ambas as técnicas de imagens realizadas,
tanto CT ou MR, sdo uteis e favorecem o
diagnéstico do VMC. Apesar disso, para a
identificacdo dessas lesdes, a MR se
mostrou superior quando comparada a
CTS10,

A identifica¢do de cistos dominantes,
que podem ser passiveis de aspiracao
percutanea e esclerose, ¢ Util em pacientes

sintomaticos. Esta terapia ¢ repetida muitas
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vezes durante um periodo de anos, antes que
o transplante seja a escolha terapéutica®.
Embora a CT e a MR possam demonstrar os
cistos dominantes, a MR ¢é o método de
imagem que melhor caracteriza cistos
complicados por hemorragia ou infecgdo ao
produzir agravamento agudo de sintomas,
apresentando, portanto melhor acurécia para
diagnostico e tratamento®%%12,

Devido as suas caracteristicas
radiologicas, o hamartoma biliar pode se
assemelhar com metéstases hepaticas,
levando a uma continuidade de investigacgao,
principalmente em casos em que ha uma
neoplasia conhecida como patologia de
base!"12. Por isso, é de extrema importancia
o conhecimento e identificacio dessa
patologia para que ndo haja Onus
desnecessarios aos servigos de saude e que

minimize o sofrimento do paciente'?.

Resultados

Pode-se aferir, como resultado dessa
revisdo de literatura, que o VMC sdo
dilatagdes cisticas do parénquima hepatico,
composto por uma  desorganizagao
histologica dos ductos biliares, formando
multiplas lesdes arredondadas ou irregulares
de tamanhos que variam de 1 a 15 mm, mais
concentrados na periferia hepatica’>7%. Ele,
geralmente, ¢ um achado de exames de
imagem ou necropsias, por se apresentar de

forma assintomatica'"'%.
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Figura 1: Imagens hepaticas em Tomografia Computadorizada em sequéneia amial T2 FSE (1) e coronal T2 FAT
SAT (b) demonstrando numerosas formagdes cisticas dos ductos biliares intra-hepaticos esparsamente distribuidos
portodo o parénquima de forma e tamanho uniformes.

Figura 21: Imagens hepaticas em Hessondncia Masnética, sequéncia MRCP Thick SLAE 300 TE,
demonstrando numerosas dilatagies cisticas da arvore biliar de aspecto uniforme na sua matona.
Observamos a arvore biliar extra-hepatica (cabega de seta) e a vesicula biliar (seta) de aspecta
preservado.
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Os cistos da VMC s3ao melhores
identificados pela RM, por apresentar
melhor acurdcia para diagndstico e
tratamento no caso de complicacdes dos
cistos. Entretanto, ambos os métodos, CT e
RM, apresentam grande sensibilidade para a
detecgdo dessa lesdo®®%!2. Na RM, as lesdes
se apresentam hiperintensas em TI1 e
fortemente hiperintensa em T2, comparadas
ao parénquima hepatico. E apos a
administracao do contraste iodado, observa-
se realce homogéneo nas lesdes®*!!. Na CT,
a VMC se apresenta como multiplas lesdes
arredondadas, de tamanhos uniformes,
espalhadas pelo parénquima e
hipercaptantes, podendo ou ndo, apresentar
realce  mural®®!°,  Devido a essas
caracteristicas radioldgicas, o VMC tem
como diagnéstico diferencial outras lesdes
focais, como Sindrome de Caroli e

H-13 " Destacando-se,

metastases hepaticas
portanto, a importancia da sua identificagao
e diagnodstico, para que ndo se submeta um
paciente ao estresse emocional e terapéutico
de mudanga do estadiamento de um cancer,

por exemplo.

Conclusao

O VCM ¢ uma doenga assintomatica
e sem complica¢des em longo prazo, logo o
tratamento nio ¢ mandatério’>. Uma

pequena parcela dos pacientes pode
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apresentar  sintomas em  casos de
complicagdo  por  consequéncia  da
hepatomegalia ou por desenvolverem
hipertensdo portal, colestase enzimatica,
infeccdo ou hemorragia do cisto’. Nesses
casos, o tratamento de escolha é conduzido a
partir das queixas individuais, do volume do
figado e da avaliagdio dos sintomas
associados com a qualidade de vida do
paciente'*!>,

Sabe-se que a Hamartomatose Biliar
¢ uma doenca benigna e que apresenta forte
associacdo com a Doenca Policistica do
Adulto®!?. Entretanto, existe autores que
sugerem que existe uma possibilidade da
lesdao ndo ser benigna, por associar-se, em
alguns casos relatados na literatura, com o
Colangiocarcinoma. Entretanto, ndo ha
estudos mais detalhados que comprovem

essa hipotese*12-14. A

vista disso, sugere-
se, portanto, a formulagdo de estudos mais
detalhados a respeito da relagdo do VMC

com o colangiocarcinoma..
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