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INTRODUCAO

rara caracterizada por multiplas lesdes cisticas do

figado. Também pode estar associada a cistos renais
e frequentemente é diagnosticada acidentalmente em estudos
deimagens como condi¢do ndo sintomatica. No entanto, alguns
pacientes podem desenvolver sintomas devido ao efeito de
massa de multiplos e grandes cistos, como dor abdominal,
compressao gastrica, massa palpavel e obstrucdo biliar>™,

O tratamento cirlrgico é a Unica opgao disponivel para
resolver esses sintomas e pode variar de cirurgia minimamente
invasiva para transplante hepatico. Uma vez feito o diagnostico,
a estratégia cirlrgica e o momento para a operacdo podem
ser uma situacdo desafiadora'°.

APRESENTACAO DO CASO FAMILIAR

Q Doenca Hepatica Policistica Adulta (APLD) é afeccéo

Apresentamos um raro caso familiar de trésirmas com APLD
em diferentes graus e também com formas muito diferentes de
apresentacdo, em que cada caso foi analisado separadamente,
a fim de escolher a melhor op¢do de tratamento e o momento
para a operagdo também.

This is an open-access
article distributed under the terms of the
Creative Commons Attribution License.
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Caso 1

Mulher de 49 anos, muito sintomética, com dor abdominal
em alto quadrante, ndusea, dispepsia, dor dorsal e episédios
constantes de tosse, impossibilitando o sono e o repouso,
levando a uma diminuicdo da qualidade de vida. Os cistos foram
descobertos por ultrassom e a paciente foi encaminhada ao
nosso servico. Tomografia computadorizada foi posteriormente
realizada (Figura 1). Ela mostrou um cisto de grau Il no segmento
lateral esquerdo comprometido por APLD e cisto de tamanho
grande localizado principalmente nos segmentos posteriores
direitos do figado. Paciente queria ser operada o mais breve
possivel. A abordagem laparoscépica foi eleita e a operacgéo
planejadafoia seccdo lateral esquerda e fenestragao dos cistos
direitos posteriores. A resseccdo hepatica laparoscopica e a
fenestracdo combinadas foram realizadas com o objetivo de
reduzir a massa hepatica e os sintomas de alivio.
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FIGURA 1 - A) Tomografia computadorizada mostra
comprometimento do APLD grau Il em segmento posterior
e outros segmentos posteriores do lobo direito; B) resultado
pds-operatdrio
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Foi realizada seccionecmia lateral esquerda laparoscopica
associada a fenestracdo e ressecgdo parcial de cistos gigantes
localizados nolobo direito. Débito biliar muito baixo e autolimitado
foi observado e a paciente recebeu alta no 8° dia de pds-
operatorio sem complica¢bes adicionais.

Apds mais de cinco anos de acompanhamento, ela
permanece sem sintomas relacionados e TC mostra apenas
poucos cistos e hipertrofia do parénquima remanescente do
figado. Exame de sangue e funcdo do figado eram normais.

Caso 2

Mulher de 46 anos com grau Ill A APLD foi consultada
assim que sua irma recebeu alta. Ela ja sabia ter a mesma
condigao de figado. Atomografia computadorizada e ressonancia
magnética mostraram doenca mais agressiva nos segmentos 2
a 8, deixando uma porcdo do lobo caudado com parénquima
visivel (Figura 2). O exame fisico mostrou massa palpavel enorme
envolvendo quase todos os quadrantes abdominais. Ela sofria
de perda de peso, ndusea e sinais de compressdo gastrica. A
resseccdo hepatica aberta foi oferecida para reduzir a massa,
mas ela recusou.

Outros controles regulares mostraram aumento da
perda de peso, IMC anormalmente baixo e varizes severas dos
membros inferiores bilaterais e edema devido a compressao
da VCI. Ela ainda recusava o tratamento cirdrgico.

Poucos meses depois foi internada em emergéncia devido
adupla hérnia encarcerada por hipertenséo intra-abdominal e
ambas foram reparadas com sucesso urgentemente. Ela, entéo,
aceitou passar pela cirurgia hepatica.

O comprometimento completo do lobo esquerdo e a maior
parte dos sintomas estava relacionada a compressao gastrica;
resseccao hepatica esquerda aberta foi planejada em associagéo
com vérias resseccoes e fenestracdes ndo anatdmicas para dar
espaco ao crescimento futuro do parénquima remanescente.
Incisdo subcostal bilateral foi eleita.

A paciente foi submetida a re-laparotomia para lavagem
devido aliquido hemorragico no abdome causando dorabdominal
aguda. Em seguida, foi de alta sem outras complicacdes.
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Depois de mais de trés anos de acompanhamento, ela
permanece sem sintomas digestivos, ganhou peso e ndo tem
mais massa abdominal palpavel. O edema dos membros inferiores
desapareceu. Tomografia computadorizada mostrou grande
hipertrofia do figado remanescente e cistos remanescentes de
pequeno tamanho (Figura 2)

FIGURA 2 - A) CT-Scan pré-operatéria mostra APLD grau llI; B)
CT-Scan de controle mostra hipertrofiaimportante
do parénquima remanescente do figado e varios
cistos de tamanho pequeno

Caso 3

Mulher de 52 anos de idade com grau severo Il APLD
veio para consulta. Ela também estava ciente de sua condicao
familiar. Transplante de figado foi oferecido a ela em outro
centro, mas ela se recusou. RM anterior de outro centro
mostrou multiplos cistos gigantes comprometendo toda a
cavidade abdominal. Os cistos atingiram a area hipogastrica e
os dois quadrantes inferiores. Segmentos mais altos do figado
pareciam ser respeitados. A deformacéo globular do abdome
era claramente observada. Apesar dos sintomas estéticos e
leves da dorabdominal ndo serem tao significativos quanto nas
duas irmas, ela também ndo quis fazer a resseccao do figado.
No entanto, continuava em seguimento a cada seis meses.

Dois anos depois voltou apresentando ictericia com
niveis séricos de FAL>1700 mg/dl, bilirrubina 9,8/7,9 mg/dl.
Nova ressonancia magnética mostrou compressao cistica do
pediculo hepatico, incluindo o ducto biliar comum e a veia
porta (Figuras 3A e 3B).

FIGURA 3 - Ressonancia magnética mostrando pediculo hepatico
com compressao por APLD e ocupando quase
toda a cavidade abdominal

A operacdo foi logo programada e a abordagem foi
discutida. Decidimos a via laparoscopica, mas cientes do espaco
muito reduzido, mesmo ap6s o pneumoperitdnio. Propuzemos
comecar por aspirar e evacuar os grandes cistos inferiores e
anteriores para reduzir a massa e criar um novo espago para
o procedimento laparoscopico. Ao realizar este gesto seguido
por varias fenestragdes e resseccbes de cistos parciais, 0 espago
foi aumentado dentro da cavidade abdominal, de modo que a
resseccdo laparoscépica do figado poderia ser realizada. Uma
vez localizada a vesicula biliar, nés identificamos dois cistos
que pareciam ser responsaveis pela compressdo do pediculo
hepatico. Foi realizada a fenestracdo e, entdo, colangiografia
intra-operatdria ndo mostrou mais compressao do ducto biliar
comum com passagem adequada de contraste para o duodeno.
Colecistectomia padrao foi concluida e, posteriormente, a
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seccdo lateral laparoscopica esquerda foi associada com varias
outras fenestracdes cisticas. O curso pds-operatdrio nao teve
nenhum evento e o paciente recebeu alta no 6° dia com niveis
decrescentes de FAL e bilirrubina. Controle de imagem tardia
ainda esta por vir.

DISCUSSAO

O gerenciamento do APLD pode ser situagdo muito
desafiadora. Os achados radioldgicos e também a apresentagéo
clinica podem variar de casos assintomaticos ou muito simples
agraves, comprometendo a qualidade de vida e desenvolvendo
eventos potencialmente fatais.

Esta condi¢cdo congénita raramente compromete a
funcdo hepatica. A coagulagdo e o resto dos exames de sangue
geralmente sdo normais. Se ndo estiver associado a doenca
renal policistica, provavelmente permanecera estavel porlongos
periodos. No entanto, a apresentacdo clinica pode ser diversa e
estar relacionada principalmente ao efeito de massa, devido a
hepatomegalia e aos cistos de tamanho grande. Dor abdominal,
massa palpavel, compressao gastrica e perda de peso sdo mais
frequentemente observadas, mas sindrome de VCI, hipertensdo
intra-abdominal, obstrucdo intestinal e obstrucdo biliar também
podem existir, como neste caso particular.

Transplante hepatico é o Unico tratamento curativo
definitivo, mas ainda permanece como uma opgao de exce¢do
porque, como dito antes, ndo ha comprometimento da fungéo
hepatica, e entdo o escore MELD costumava ser baixo. A falta
de doadores em todo o mundo faz do transplante de figado
opcao distante para esses pacientes. Pontos excepcionais
podem ser alcangados pela demonstracdo de baixa qualidade
de vida, mas ainda continua dificil. Além disso, o transplante
de figado pode ser tratamento muito agressivo, levando-se em
conta que a ressecgdo hepatica pode ser realizada de forma
segura e imediata, quando necessario.

O objetivo da resseccdo associada a multiplicagdo da
fenestracdes é reduzir a massa hepatica2®’. Este ponto final
desta tética seria alcangar ndo apenas o alivio dos sintomas, mas
também fornecer um novo espaco na cavidade abdominal que
permitiria que o parénquima hepatico crescesse e aumentasse
de volume.

Planejar a estratégia para resseccao hepatica bem sucedida
no APLD néo é simples. Os pediculos e vasos da anatomia
normal frequentemente mudam de local por causa dos cistos.
O reconhecimento de estruturas nesta situacao alterada pode
ser desafiador em estudos de imagem e dificilmente impossiveis
durante a operacao.

Até mesmo o parénquima normal é substituido por
cistos, vasos e ductos biliares que ainda estdo em algum
lugar dentro das paredes dos cistos, o que pode dificultar a
transecgao hepatica, situagdo preponderante para sangramento
ou vazamento de bile.

O tipo de planejamento da resseccdo hepatica ndo é a
Unica coisa a ser discutida quando o tratamento cirlrgico é
decidido. O tempo para a operagao é muitas vezes um problema
que pode permanecer incerto. A maioria desses pacientes deve
iraum procedimento programado. Como todos com doencas
cronicas estdo acostumados a ser tolerantes com os sintomas
e algumas vezes eles podem ndo estar decididos o suficiente
para um tratamento agressivo. Geralmente a aceitagdo aparecia
guando os sintomas se tornavam mais fortes ou menos tolerados.
Longo atraso entre o diagndstico e tratamento cirdrgico ja foi
publicado em diferentes séries.

Em relacdo a abordagem, a laparoscopia parece ser
segura e viavel em pacientes selecionados. Ela fornece todas as
vantagens do acesso minimamente invasivo sem comprometer
atécnica padrdo. Em maos experientes, o grau lll também pode
ser beneficiado com essa abordagem?”#,

Em resumo, embora ndo seja tratamento curativo, a
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resseccao hepatica associada ou ndo a fenestracdo pode sera
melhor opcdo para pacientes com doenca hepatica policistica
adulta. Em pacientes selecionados, essa estratégia alcancaria
a paliacdo de todos os sintomas e também forneceria espago
para a hipertrofia do parénquima remanescente do figado.
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