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RESUMO

As lesdes hepaticas sdo achados comuns na pratica clinica. Os hamartomas dos ductos biliares, vulgarmente conhecidos por complexo
de Von Meyenburg, sdo malformagdes hepaticas benignas que se apresentam histologicamente como pequenas dilatagdes quisticas
dos ductos biliares, revestidas por tecido fibroso. Representam uma entidade clinico-patolégica rara, tipicamente assintomatica e
sem alteragdes nos parametros hepaticos. O aspeto imagioldgico é variavel, podendo apresentar-se como multiplas pequenas lesbes
dispersas pelo figado, ou mais raramente como nédulo isolado. Os achados imagiolégicos podem mimetizar lesées secundarias e,
apesar da aparente benignidade da patologia, estdo descritos casos de progresséo para colangiocarcinoma. E, por isso, importante
incluir este complexo no diagnostico diferencial das lesdes hepaticas focais, sendo fundamental uma investigagdo minuciosa para a
sua diferenciagdo. Os autores pretendem com este caso dar a conhecer uma apresentagdo atipica de uma entidade rara e pouco
ponderada na pratica clinica.
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ABSTRACT
Hepatic lesions represent a common finding in clinical practice. Bile ducts hamartomas, also known as Von Meyenburg complex,
are benign hepatic malformations composed of small dilated cystic bile ducts lined by fibrous stroma. They represent a rare and
asymptomatic clinic-pathological entity. Imagiological findings are variable, and may present as multiple small scattered lesions, or
rarely as a single nodule. These findings may resemble secondary lesions and, although benign, there are cases of progression to
colangiocarcinoma. Thus it is important to include this complex in the differential diagnoses of focal hepatic lesions, being necessary
a detailed investigation for their differentiation. This case represents an atypical presentation of a rare and not frequently considered

entity in clinical practice.
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INTRODUGAO

As lesbes hepaticas sdo achados comuns na pratica cli-
nica. A correta distingdo entre lesdes malignas e benignas
torna-se essencial na sua orientagdo médica. Dentro das
entidades benignas destacamos os hamartomas dos duc-
tos biliares, pela sua raridade e particularidade imagiol6gi-
ca."? Descritos pela primeira vez em 1918, por Von Meyen-
burg, estas malformagdes benignas do sistema hepatobiliar
apresentam-se como multiplos pequenos nédulos situados
abaixo da capsula de Glisson.? Apesar de ser uma entidade
rara e na maioria dos casos descoberta de forma fortuita,
0s seus achados imagiolégicos podem mimetizar lesdes
secundarias.>* Neste sentido, a requisicdo de exames
diagndsticos adicionais e abordagens invasivas, particular-
mente em doentes oncoldgicos, geram gastos e sofrimento
acrescido, dai o papel fulcral da sua correta interpretagéo e
diagndstico.

CASO CLiNICO

Mulher de 58 anos, encaminhada para a consulta exter-
na de Medicina Interna por asma intrinseca de dificil con-
trolo. Durante a anamnese, além de sintomas compativeis
com asma persistente grave, salienta-se sensacéo de ple-
nitude gastrica, associada a perda ponderal (17% do peso

corporal no ultimo ano) e astenia. Sem alteragcbes de relevo
no painel analitico. A ecografia abdominal demonstrou va-
rios nddulos hepaticos, dois deles sélidos hiperecogénicos
com 1 e 4 cm. Na suspeita de neoplasia, realizou endosco-
pia digestiva alta, que evidenciou lesdo gastrica polilobula-
da de aspecto subepitelial com cerca de 20 mm de didame-
tro (Fig. 1), que a ecoendoscopia revelou corresponder a
lesdo nodular na dependéncia do lobo hepatico esquerdo,
com 48 por 38 mm de maiores dimensdes, causando abau-
lamento da parede gastrica anterior (Fig. 2). Tomografia
computorizada (TC) abdominal a mostrar hepatomega-
lia, varias lesbes hipodensas e avasculares compativeis
com quistos biliares, e trés nddulos hepaticos sélidos de
caracteristicas compativeis com lesbées secundarias (Fig.
3). Em reunido de grupo digestivo sugerida caracterizagao
adicional por ressonancia magnética (RM). Os achados da
RM evidenciaram multiplas etiologias para os nédulos, des-
tacando-se um hemangioma e um outro nédulo sélido de
46 mm com areas quisticas no seu interior, com captagao
pouco tipica com gadolinio (caracteristicas estas inespeci-
ficas, tal como na TC) (Fig. 4). Pela necessidade de diag-
nostico definitivo, realizou bidpsia hepatica, com recolha de
dois fragmentos ambos com representagéo focal de lesdes
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Figura 3 - TC abdominal

hamartomatosas biliares do tipo complexo Von Meyenburg
(Fig. 5).

DISCUSSAO

Os hamartomas dos ductos biliares, vulgarmente co-
nhecidos por complexo de Von Meyenburg, sdo malfor-
magdes hepaticas benignas que se apresentam histologi-
camente como pequenas dilatagdes quisticas dos ductos
biliares, revestidas por tecido fibroso.'*

Representam uma entidade clinico-patolégica rara, ti-
picamente assintomatica e sem alteragdes nos parametros
hepaticos, podendo no entanto surgir sob a forma de dor
abdominal ou colangite.® Apesar de raramente encontrado
na pratica clinica, a sua incidéncia em autopsias & esti-
mada em cerca 5,6 % em adultos e 0,9% em criangas.® O
diagnéstico surge, na maioria dos casos, de forma inciden-
tal em laparotomias exploradoras, autdépsias ou em exames
de imagens.®’

O seu aspeto imagiolégico é variavel, podendo apre-
sentar-se como multiplas pequenas lesdes dispersas pelo
figado, ou mais raramente como nédulo isolado. O tama-

Figura 2 - Ecoendoscopia

Figura 4 - RM abdominal

nho destas lesdes é geralmente inferior a 1,5 cm, sendo di-
minutos os casos descritos com dimensdes superiores a 3
cm, possivelmente por coalescéncia.?? Dai a apresentagédo
imagioldgica exposta ser pouco comum, salientando-se o
tamanho das lesbes e as caracteristicas pouco especificas.
A sua aparéncia nos diferentes meios de imagem, como
ecografia, TC e RM, tem sido descrita de forma diversa,
ndo sendo por isso métodos fidedignos no diagndstico dife-
rencial com outras entidades patolégicas, permanecendo a
biopsia o gold standard para um diagndstico definitivo.® Lin
et al apresenta um estudo com 1697 biopsias hepaticas e
sua respectiva analise histoldgica, destas em apenas seis
casos se confirmou a presenga de hamartomas biliares, re-
forgando a sua raridade. ®

Apesar da aparente benignidade da patologia apresen-
tada e da escassa literatura acerca deste tema, estéo des-
critos casos de associagdo com carcinoma hepatocelular
e progressdo para colangiocarcinoma.”'%'? Varios autores
sugerem uma relagdo entre o tamanho e numero das le-
sbes com a sua transformagao maligna, relagéo esta con-
troversa e ainda n&o estabelecida, discutindo-se atualmen-
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Figura 5 - Histologia das lesdes

te a necessidade de seguimento destes doentes.”"® Esta
também descrita uma correlagdo entre presengca de com-
plexo de Von Meyenburg e quistos hepaticos ou mesmo
doenga renal poliquistica.®

A sua relevancia clinica advém ainda da necessidade
de o incluir no diagnéstico diferencial das lesdes hepaticas
focais, sendo fundamental um elevado grau de suspeigéo
para a sua diferenciagdo.?' As semelhangas morfolégicas
com lesdes malignas podem levar a investigagbes exausti-
vas desnecessarias, porém ¢é arriscado suspender a inves-
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CONCLUSAO

Através do caso descrito, os autores pretendem dar a
conhecer uma apresentagao atipica de uma entidade rara
e pouco ponderada na pratica clinica. As suas semelhan-
¢as morfologicas com lesdes malignas podem levar a uma
incorreta interpretagdo dos achados. Desta forma, o seu
diagnostico preciso pode evitar danos irreversiveis na abor-
dagem do doente.
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