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Uma paciente com dor abdominal e ictericia - Qual o diagnéstico?

A patient with abdominal pain and jaundice: What the diagnosis is?

Marco Antonio Dahia?, Maria Aparecida Siqueira de Andrade?, Vinicius Pinto!

Coordenadoras: Sandra Mara Amaral?, Patricia Barreto Costa3

Paciente do sexo feminino, 2 anos e 2 meses na ocasiao
da ultima internacdo.

HDA: Em abril de 2013, iniciou quadro de dor
abdominal tipo cdlica, vOmitos recorrentes (trés a qua-
tro episddios por dia) de aspecto salivar e sem restos
alimentares. Apresentava febre de até 39 graus. Em 72
horas, evoluiu com ictericia, colluria e evacuagdes com
fezes esverdeadas sem diarreia. Eliminacdo oral de Ascaris
lumbricoides. Hospitalizada na ocasido para investigacao
em hospital de emergéncia, onde permaneceu em uso de
antibidtico venoso (penicilina cristalina durante 18 dias
e amoxicilina-acido clavulanico por 4 dias) e medidas de
suporte.

Histéria de internagdo anterior em janeiro de 2013
devido a dor abdominal e “bronquite”, sendo prescrito
anti-helmintico.

Exames laboratoriais:

Hemograma completo: anemia (31% de hematdcrito
e 9,9 g/dl de hemoglobina), leucocitose (11900/mm?3) com
neutrofilia e desvio para a esquerda e trombocitose.

Bioquimica sérica: birrubina total de 5,88 mg/dl e
bilirrubina direta de 5,1 mg/dl; TGO de 90 Ul/l e TGP 102 Ul/I;
fosfatase alcalina 903 Ul/l e yGT 1387 Ul/I; amilase 32 Ul/l e
lipase 83 UI/I.

Tendo como hipdtese a presencga de parasitas (Ascaris)
em colédoco, foi solicitada tomografia computadorizada de
abdome. Apds o resultado, transferida para o servico de
cirurgia pediatrica do HFCF para investigacdo diagndstica e
tratamento.

Na admissdo, apresentava-se em bom estado
geral, chorosa, afebril, hipocorada, anictérica, aceitando a
alimentacdo oferecida. Exames do aparelho cardiovascular e
respiratdrio normais.

t Médicos do Hospital Federal Cardoso Fontes - Ministério da Saude - RJ.

Abdome: flacido, peristaltico, indolor a palpacéo super-
ficial e profunda, porém, com massa tensa em hipocondrio
direito, cuja palpagdo causava desconforto.

Anticorpos para hepatite viral (A, B, C), HIV e para
citomegalovirus: negativos. Bilirrubina sérica normal;
a dosagem da fosfatase alcalina e yGT permaneciam
elevadas.

1. Qual dos mecanismos citados explica a ictericia

da paciente?

a) Aumento da produgdo de bilirrubina por hemolise
intravascular.

b) Aumento de producédo de bilirrubina por hemdlise
extravascular.

c¢) Diminuicdo da captacdo da bilirrubina pelo
hepatdcito.

d) Inibicdo daconjugacdo da bilirrubina pela glicuro-
niltransferase.

e) Obstrucdo biliar.

e A coloracdo amarelada da esclera, pele e mem-
branas mucosas, chamado de ictericia, € um sinal
de hiperbilirrubinemia?.

e Quando aconcentragdo sérica de bilirrubina ultra-
passa 2-3 mg/dl, a ictericia torna-se clinicamente
aparente e pode ser o Unico e mais precoce achado
de disfuncdo hepatica.

e No plasma, encontram-se quatro formas de
bilirrubina: ndo conjugada firmemente ligada a
albumina; livre ou ndo ligada; conjugada e fracdo
gama (ligada covalentemente a albumina). A
bilirrubina direta inclui as duas ultimas.

e A hiperbilirrubinemia ocorre por diferentes me-
canismos e em cada caso a expressao laboratorial
de predominio de uma ou mais fragcdes podera
sugerir a etiologia®.

2 Médica pediatra. Servidora aposentada do Hospital Federal dos Servidores do Estado. Rio de Janeiro, RJ.

3 Médica pediatra. Instituto Fernandes Figueira. Rio de Janeiro, RJ.
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A hiperbilirrubinemia com predominio da fra¢do
indireta (ndo conjugada) ocorre pelos seguintes
mecanismos:

e aumento da carga de bilirrubina a ser
metabolizada pelo figado (hembdlise
intravascular, extravascular, infeccdo e
aumento da circulagdo enterohepatica);

e reducdo da captacdo pelo hepatdcito no caso
de doengas genéticas e prematuridade;

¢ reducdo da atividade da glicuroniltransferase,
prejudicando a conjugacdo da bilirrubina como
nos casos de infec¢do e hipdxia grave;

¢ reducdo da atividade da enzima normalmente
por acdo de drogas que sdo conjugadas ao
acido hialurénico.

Colestase é o nome dado a redugdo do fluxo biliar,
quer por diminui¢cdo ou interrup¢dao do mesmo
(obstrucdo ao fluxo biliar).
Nestes casos, ocorre reducdo da eliminagdo da fra-
¢do conjugada da bilirrubina (direta) pelas vias bi-
liares, ocasionando aumento de sua concentragao
sérica com consequente ictericia. O aumento da
fragdo conjugada na corrente sanguinea aumenta
sua eliminagdo renal, levando a coluria, ao mesmo
tempo que a redugdo na luz intestinal leva a menor
producgdo de urobilinogénio e assim alterando a
coloragdo das fezes, que se tornam acdlicas.
Considerando a histdria clinica e exames iniciais da
paciente, o diagndstico mais provavel é:
Sindrome de Gilbert.
Sindrome de Crigler-Najjar.
Sindrome de Caroli.
Cisto de colédoco.
Hepatite viral.
As sindromes de Gilbert e de Crigler-Najjar
(tipos 1 e 2) sdo deficiéncias hereditdrias da
conjugacao da bilirrubina, ndo hemoliticas e nao
obstrutivas. Nestes casos, ocorre a deficiéncia
da enzima bilirrubinauridinadifosfoglicuronato
glicuroniltransferase (UDPGT), que forma glicu-
ronato. Das trés, a mais frequente e de evolugao
mais benigna é a sindrome de Gilbert.

A dilatagdo sacular congénita pode afetar varios

segmentos dos ductos biliares intra-hepaticos.

Os cistos de colédoco sdo dilatagGes congéni-

tas do ducto biliar comum que podem causar

obstrucdo biliar progressiva e cirrose biliar. Os

cistos extra-hepaticos sdo os mais frequentes e

a presenga de massa palpavel (rara no lactente)

associada a ictericia e dor abdominal, apesar de

inespecificos, sugerem o diagndstico na crianga
com sintomas de colangite.

A doenca de Caroli (considerada como estagio

V da classificagdo dos cistos de colédoco) é

caracterizada por ectasias dos ductos biliares
intra-hepaticos sem outras anormalidades. E
doenca autossémica recessiva e a dilatagdo pode
ser focal ou difusa. Achados clinicos sdo: ictericia,
hepatomegalia e colangite ainda na infancia. Ha as-
sociagdo com litiase biliar e com cistos no colédoco.
e Na sindrome de Caroli (doenca de Caroli
verdadeira), a dilatacdo ductal congénita estd
associada a fibrose hepatica congénita e doenga
renal policistica autossdOmica recessiva.

Tomografia computadorizada de abdome: Figado
homogéneo, com dimensdes e contornos normais. Vias biliares
intra e extra-hepaticas sem alteragGes. Presenga de pequena
quantidade de liquido livre na goteira parieto-cdlica direita. Vo-
lumosa formacdo cistica de 6,6 x 6,6 cm no hipocéndrio direito,
comprimindo e deslocando estruturas adjacentes. Aspecto pode
sugerir cisto de colédoco. Auséncia de linfoadenomegalias. Pan-
creas anatdémico. Outras estruturas abdominais sem alteragdes.

Diante dos achados da tomografia computadorizada de
abdome e dos novos resultados de exames complementares,
solicitou-se parecer dos especialistas e indicada colangiografia
por ressonancia nuclear magnética para diagndstico definitivo,
ressaltando a melhora dos exames de fungdo e lesdo hepatica
apos franca ictericia colestatica.

Laudo da colangiografia por ressonancia magnética
(Figuras 1 A-D): figado e vias biliares intra-hepaticas sem
alteragdes. Dilatacdo dos ductos cistico e colédoco proximal
a montante de volumosa formagdo expansiva de contornos
regulares medindo de 6,5 cm de diametro apresentando hi-
possinal em T1 e hipersinal em T2, que ndo se impregna pelo
meio de contraste, de localizacdo mal definida, porém, possi-
velmente proveniente do terco médio de colédoco. Considerar
a possibilidade de cisto de colédoco.

Figura 1 A-D. Colangiografia por ressondncia magnética.
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A paciente foi submetida a cirurgia, sendo realizada
a excisdo de volumoso cisto de colédoco e anastomose
bilio-digestiva em Y de Roux. O procedimento transcor-
reu sem intercorréncias. Prescrita antibioticoterapia com
ciprofloxacina e metronidazol no per e pds-operatério e man-
tido dreno abdominal de Blake, que foi retirado no 42 dia de
pos-operatdrio. A paciente recebeu alta e atualmente (junho
de 2014) encontra-se em acompanhamento ambulatorial com
evolucdo satisfatoria.

Os cistos de colédoco podem se manifestar por
uma triade cldssica constituida por:

Febre, ictericia e dor abdominal.

Febre, dor abdominal e massa palpavel.

Dor abdominal, ictericia e vomitos.

Dor abdominal, ictericia e massa palpavel.

Febre, ictericia e massa palpavel.
Aproximadamente 75% dos casos de cisto de
colédoco sdo diagnosticados na infancia, normal-
mente até os 10 anos de idade?.

No recém-nascido é uma rara causa de ictericia
colestdtica e a associagdo com atresia de vias
biliares deve sempre ser pesquisada3.

No lactente, geralmente se apresenta como
ictericia colestatica persistente. Disfuncdo hepatica
grave, incluindo ascite e coagulopatia, raramente
ocorre, principalmente nos casos que evoluem
rapidamente, e naqueles em que a obstrucdo biliar
ndo é aliviada®.

A triade classica de sintomas: dor abdominal,
massa palpavel e ictericia ocorre na infancia em
menos 20% dos casos. Em 85% das criangas e
25% dos adultos, pelo menos dois destes sinais
estdo presentes. A massa é de dificil palpagao
na crianga®.

As dilatagdes cisticas levam ao acumulo de
bile e inflamagdo cronica, podendo infectar
e, nestes casos, a colangite se manifesta por
febre, dor abdominal e ictericia. Entretanto,
esta manifestacdo pode ndo estar presente
no momento do diagnéstico.

Assinale a afirmativa correta relacionada aos cistos
biliares:

Os cistos biliares sdo congénitos.

S3do mais frequentes em caucasianos.
Predominam no sexo masculino.

Anomalia da juncdo pancreatobiliar é um fator
importante em muitos pacientes.
Frequentemente, sdo diagnosticados apds os 10
anos.

Os cistos biliares podem ser congénitos ou ad-
quiridos®.

A incidéncia estimada de cistos biliares esta
entre 1:100.000 e 1:150.000. E mais frequente
em asiaticos, nos quais a incidéncia pode ser

de 1:1000; mais da metade dos casos ocorre
no Japdo*.

E mais comum no sexo feminino na proporgdo de
3:1a4:l.

A anomalia da jungdo pancreatobiliar (AJPB) é ca-
racterizada pela unido do ducto biliar e pancreatico
distante da parede intestinal, com a formagdo de
longo canal comum. Portanto, a fungao do esfinc-
ter de Oddi esta comprometida, levando a refluxo
pancreatobiliar. E uma anomalia congénita rara na
populagdo geral, mas que esta presente em 50% a
90% dos pacientes com cistos biliares. E um fator
de risco significativo para o desenvolvimento de
malignidade dos cistos biliares e da vesicula biliar
(Martin).

E descrita a entidade chamada forma frustra de
cisto de colédoco que se manifesta por dor abdo-
minal e ictericia obstrutiva e que apresenta AJPB
sem dilatagdo cistica das vias biliares.

A maioria dos casos é diagnosticada na
primeira década de vida, mas 20% deles serdo
diagnosticados na idade adulta.

O tipo mais frequente de cisto do colédoco é:

|

Il

1

\%

Vv

A primeira classificacdo dos cistos de colédoco
foi feita por Alonso-Lej et al., em 1959. Em
1977, Todani et al. expandiram essa classificacao
para incluir os casos de cistos multiplos e intra-
-hepaticos*.

A Tabela 1 mostra resumidamente as diferengas
entre os tipos e subtipos de cistos biliares.

A frequéncia relatada para os diferentes tipos é:
1 (50% a 80%), 1l (2%), 1l (1,4% a 4,5%), IV (15%-
35%) e V (20%).

Calculos e a pancreatite sdo complicagbes mais
frequentemente encontradas nos pacientes com
cistos biliares do tipo:

|

Il

1

\%

Vv

Pacientes com cistos do tipo Il geralmente sdo
assintomaticos.

Entretanto, podem apresentar dificuldade no es-
vaziamento gdstrico secundaria a obstrugdo direta
da luz intestinal ou a intuscepgao.

Célculos e pancreatite ocorrem mais frequen-
temente nos pacientes com cistos biliares do
tipo Ill.
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Tabela 1. Cistos Biliares - Tipos e caracteristicas.

Tipos Subtipos Forma e numero Alteragdes nas VIH Localizagdo AJPB
Toda arvore biliar extra-hepatica (IA)
Dilatagdo segmentar ducto do biliar
| IA, 1B, IC Forma cistica ou fusiforme N&o extra-hepatico (IB) Sim nos tipos 1A e IC
Dilatagdo de todo o ducto biliar
extra-hepatico (IC)
Il Verdadeiros diverticulos Nao Ductos biliares extra-hepaticos
Porgdo intraduodenal do ducto bili
M A, 1B Forma cistica N3o orgao Intraduodenal do ducto biliar
comum (coledococeles)
) - Sim (IVA)
v IVA, IVB Cistos multiplos
g P N3o (IVB)
\Y Uma ou mais dilatagdes cisticas ou saculares Sim Ductos intra-hepdticos

Os cistos biliares sdo associados a complicagGes

como:

e estenose ductal.

e litiase biliar (cistolitiase, colelitiase e
coledocolitiase).

e colangite.

e rotura de cisto e peritonite biliar.

e cirrose biliar secundaria.

e hipertensdo portal devido a cirrose biliar ou
a compressdo mecanica da veia porta pelo
cisto.

e  pancreatite aguda e cronica.

e hemorragia decorrente da erosdo do cisto.

e obstrugcdo ao esvaziamento gdstrico e
obstrucdo da luz duodenal.

e intuscepgao.

* risco aumentado de malignidade, particu-
larmente colangiocarcinoma.

Em relagdo a evolugdo para malignidade, quais

os tipos estdo associados a este tipo de com-

plicagdo?

leV

lelVv

el

eV

eIV

Cinco tipos de cisto de colédoco sdo descritos com

complicagGes variando desde litiase e infecgdo

com ruptura dos cistos até cirrose biliar e maligni-
zacdo (colangiocarcinoma principalmente)®.

O risco aumentado de malignizacdo é bem

conhecido no caso dos cistos de colédoco, sendo

a incidéncia relatada de 2,5% a 17,5%".

A incidéncia da malignizagdo aumenta com a ida-

de, sendo de 0,7% na primeira década até 14,3%

depois dos 20 anos de idade. Supde-se que o

diagnéstico precoce e tratamento possam evitar

este desfecho que ocorre como resultado de infla-
macdo cronica, regeneracgdo celular e quebras de

DNA repetidas levando a displasia®.

Acredita-se também que o refluxo pancreatico
possa levar a mutagdes no gene K-ras, com expres-
sdo aumentada de P53 e posterior carconigénese.
Em 50%-62% dos casos a malignizacdo ocorre nos
ductos extra-hepaticos, nos ductos intra-hepaticos
em 2,5% dos pacientes e no figado e pancreas em
0,7% dos casos®.

Cerca de 68% dos casos de cancer estdo relacio-
nados ao tipo |, 21% ao tipo IV, 6% no tipo V, 5%
no tipo 11, 1,6% no tipo 1%

Com relagdo a conduta para os cistos biliares,
pode-se afirmar que:

A excisdo cirurgica esta indicada em todos os tipos
de cistos.

A excisdo cirurgica esta indicada apenas nos tipos
lelV.

Deve ser expectante nos pacientes assintomaticos.
O suporte estd indicado nos cistos tipo Il e lll.

O suporte esta indicado nas formas difusas do tipo V.
O tratamento é diferenciado para os diferentes
tipos de cistos®.

O procedimento de escolha para os cistos tipo | e
Il é a sua completa excisdo, associada a colecistec-
tomia e reconstrugao feita por hepatojejunostomia
em Y-de-Roux, conduta cirdrgica adotada no caso
relatado®.

O tratamento do tipo Ill é mais controvertido,
pois ndo ha consenso, uma vez que esse tipo
é raro. O padrdao tem sido sua excisdo com
esfincteroplastia®.

Nos tipos IV e V, é importante o estudo detalhado
das vias intra-hepaticas, a fim de melhor escolha
do procedimento a ser realizado.

O tratamento dos cistos do tipo IV também é con-
troverso, podendo ser realizada tanto a excisdo
total quanto a hepatectomia parcial, dependendo
da extensdo da lesdo’.

Na doenca de Caroli (Tipo V) intra, quando a di-
latagdo intra-hepatica é localizada e sem fibrose
hepatica, a hepatectomia segmentar pode ser

RESIDENCIA PEDIATRICA 4 (2) MAIO/AGOSTO 2014

05



d)

e)

10.

realizada. Drenagem endoscdpica ou percutanea
pode ser feita como tratamento paliativo. Para
doenga difusa com complicagGes, o transplante
hepatico deve ser considerado®.

Em relagdo ao acompanhamento apds a corre-
¢do cirurgica dos cistos de colédoco, pode-se
afirmar:

A reconstrugdo por hepatojejunostomia em Y
de Roux possui complicagdes precoces e tardias
frequentes.

A correcdo cirurgica elimina totalmente a possibi-
lidade de colangiocarcinoma.

As provas de fungdo e lesdo hepatica alteradas
na fase pré-operatéria ndo apresentam melhora
significativa ap0ds a cirurgia.

O tempo entre o diagndstico e o procedimento
cirdrgico somente terd implicagdao no
pos-operatdrio nos cistos tipo | e lll.

Estenose da anastomose biliodigestiva é
complicacagdo tardia importante no progndstico.
A cistectomia total e reconstrugdo feita por
hepatojejunostomia em Y-de-Roux, conduta ci-
rurgica adotada no caso relatado, é considerada
procedimento cirdrgico seguro, de poucas
complicagoes.

No pds-operatdrio imediato, a infec¢do no local
da cirurgia, colangite, abcesso hepatico, sepse e
obstrugdo intestinal sdo relatados, mas todos com
incidéncia muito baixa.

As cirurgias em que se mantém o cisto estao
associadas a maior incidéncia de carcinoma de
ducto biliar, além da possibilidade de desenvol-
vimento de complicagGes tardias como colangite
e litiase®.

A retirada completa do cisto reduz significa-
tivamente a chance de colangiocarcinoma,
entretanto, células remanescentes apds a cirurgia
podem evoluir para malignizagdo, o que justifica o
segmento rigoroso®.

Os exames de prova de fungdo e lesdo hepatica
alterados na fase pré-operatdria raramente
permanecem alterados apds o procedimento,
dependendo principalmente do nivel de fibrose
hepatica pré-existente. Tem-se demonstrado
regressao da fibrose hepatica com normalizagao
da funcdo hepatica, quando o diagndstico e o
tratamento sdo precoces, da mesma forma que
ocorre com outras complicagdes.

A estenose da anastomose biliodigestiva é
complicagdo tardia do procedimento cirurgico?.
A paciente apresentava Ascaris lumbricoides, cujo
verme adulto pode migrar e obstruir a via biliar.
Que outro parasita pode causar obstrugdo biliar?

Leptospira interrogans.

Strongiloides stercoralis.

Fasciola hepatica.

Schistossoma mansoni.

Entamoeba hystolitica.

A Fasciola hepatica (Fh) é um parasita de herbivo-
ros que infecta 2,4 a 17.000.000 de pessoas em 51
paises de todos os continentes.

Acidentalmente, o homem se infecta ao ingerir
vegetais contaminados com metacercarias da Fh.
No duodeno, o parasita rompe o cisto, penetra
na parede intestinal, na capsula e parénquima
hepatico e, apds algumas semanas, invade os
canaliculos biliares.

As manifestagGes clinicas em geral sdo leves e
compreendem a fase aguda (hepatica) e a fase
cronica (biliar), a fascioliase ectdpica e a fascioliase
faringeana.

Na fase aguda pode haver febre, dor no quadrante
superior direito, hepatoesplenomegalia, mialgia,
tosse, urticaria e eosinofilia acentuada. Como
manifestagGes extra-hepaticas, tém-se a sindrome
de Loeffler, derrame pleural, pericardite, disturbios
de condugdo cardiaca, sintomas neuroldgicos,
incluindo convulsdes.

Na fase cronica, os pacientes em geral sdo assin-
tomadticos, mas os vermes adultos podem obstruir
os canaliculos biliares e causar célica, colangite,
colelitiase, ictericia obstrutiva, colangite esclero-
sante e pancreatite secundaria.

O parasita pode invadir os pulmdes, o tra-
to genito-urindrio, o coragdo, o cérebro, os
musculos, o olho, a pele. Porém, a localizagdo
mais comum da fascioliase ectépica é o tecido
celular subcutdaneo abdominal. Neste caso,
observam-se nddulos eritematosos, prurigino-
sos, de 1 a 6 cm dolorosos, migratdrios e que
podem absceder.

A forma faringeana é mais comum no Oriente
Médio, onde ha o habito de ingerir figado cru.
Os tratos respiratorio e digestivo podem ser
comprometidos. Ha congestdo e edema da faringe
e sufocacdo pode ocorrer.

Deve-se considerar o diagndstico de fascioliase
em todo paciente com quadro de dor abdominal,
hepatomegalia e eosinofilia.
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