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Resumo

Abstract

As colangiopatias sdo doencas cronicas que afetam as vias biliares, constituindo um grupo heterogéneo de doencas progressi-
vas e potencialmente fatais. O seu diagnoéstico configura um grande desafio para os radiologistas, uma vez que seus aspectos
clinicos, laboratoriais e de imagem se sobrepoem. Apesar disso, a busca etiologica € crucial, tendo em vista que as opgdes tera-
péuticas sao distintas e influenciam o prognéstico do paciente. O objetivo deste artigo de revisao é discutir algumas das causas
nao neoplasicas de colangiopatias e fornecer um algoritmo (Gtil na abordagem diagnéstica.

Unitermos: Doencas das vias biliares; Cirrose hepatica; Colangiografia; Tomografia computadorizada; Ressonancia magnética.

Cholangiopathies are chronic diseases that affect the bile ducts, comprising a heterogeneous group of progressive and potentially
fatal entities. The diagnosis of these diseases is a great challenge for radiologists because of the overlapping of their clinical,
biochemical, and imaging findings. Nevertheless, identifying the precise etiology is crucial, given that the therapeutic options are
distinct and influence the prognosis of the patient. The purpose of this review article is to discuss some of the non-neoplastic
causes of cholangiopathies and to provide a useful diagnostic algorithm.

Keywords: Bile duct diseases; Liver cirrhosis; Cholangiography; Computed tomography; Magnetic resonance imaging.

INTRODUCAO

Colangiopatias sdo doengas cronicas que afetam as
vias biliares com alvo nos colangiécitos. Neste artigo va-
mos abordar as causas ndo neopldsicas que compreendem
um grupo heterogéneo de doencas de curso lento e pro-
gressivo, potencialmente fatais, sendo a terceira causa de
transplantes hepaticos nos EUA"?).

Apesar de suas diversas causas, essas doengas cursam
com sinais e sintomas semelhantes, manifestando-se por
ictericia, dor, emagrecimento e febre. De maneira andloga,
os achados de imagem frequentemente se sobrepdem, o
que dificulta a identificacio da sua causa®¥.

Para facilitar o entendimento das diferentes formas de
apresentacdo das colangiopatias, é necessdrio conhecer a
anatomia das vias biliares, bem como os principais meca-
nismos fisiopatoldgicos envolvidos.

Os ductos biliares intra-hepdticos sdo revestidos por
uma tunica camada de células epiteliais, os pequenos co-
langidcitos, cuja populagdo aumenta gradativamente até os
ductos biliares extra-hepaticos (grandes colangiéeitos)).
Glandulas peribiliares, fontes de novos colangiécitos e de
células progenitoras, acompanham a via biliar desde os duc-
tos septais até os ductos extra-hepaticos'"">. A irrigacio dos
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ductos biliares é feita por ramos da artéria hepdtica, que
formam o plexo peribiliar, enquanto a drenagem ocorre por
ramos portais e veias centrolobulares'®.

Na extensdo da érvore biliar, os colangiécitos apresen-
tam morfologias distintas e exercem papéis diferentes, o
que em parte se deve a sua origem embrioldgica, sendo os
ductos intra-hepaticos provenientes dos hepatoblastos e os
ductos extra-hepiticos provenientes de células endodérmi-
cas pancreiticas e duodenais®®. Isto também influencia a
expressdo de proteinas de membrana, que, em tltima and-
lise, altera a forma de reacdo do colangiécito aos estimulos
enddégenos e exégenos(l'(’).

E conhecido que os colangiécitos, além de produzirem
e transportarem a bile, participam ativamente na reparacio
e remodelamento do epitélio biliar, em especial os peque-
nos colangidcitos, que mantém caracteristicas totipotentes
e atuam na reparacio do dano hepatocelular"">®).

De modo geral, 0 mecanismo fisiopatolégico das co-
langiopatias envolve um insulto primdrio aos colangiéci-
tos, o que faz com que alguns sofram apoptose, outros se
tornem senescentes e outros, reativos'®. Os colangiécitos
reativos secretam citocinas pré-inflamatdrias, quimiostati-

cas e fatores de crescimento, que, por sua vez, recrutam
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células inflamatérias e mesenquimais e estimulam a an-
giogénese. O desequilibrio entre essas respostas leva a fi-
brose periportal, ductopenia e, por fim, cirrose biliar"">®.
Os colangiécitos senescentes podem permanecer em um
estado inerte ou tornarem-se hipersecretores de citocinas
pré-inflamatdrias, induzindo também resposta inflamato-
ria e fibrose®. Estes tiltimos possuem ainda maior susce-
tibilidade para maligniza¢do, estando mais relacionados ao
desenvolvimento de colangiocarcinoma'®.

Por se tratar de um grupo heterogéneo de doencas,
uma recente classificacio foi proposta de modo a agrupar
as colangiopatias em diferentes categorias etioldgicas: con-
génitas, imunomediadas, infecciosas, malignas, idiop4ticas
e outras (Tabela 1)), Discutiremos a seguir algumas cau-
sas ndo neoplasicas, incluindo a colangiopatia iatrogénica,
e forneceremos um algoritmo diagnéstico ttil na diferen-
ciacdo entre elas, adotando a combinacdo de sinais obser-
vados na ultrassonografia (US), tomografia computadori-
zada (TC) e ressonancia magnética (RM), com os seus res-
pectivos aspectos epidemiolégicos, clinicos e laboratoriais.

CONGENITAS
Sindrome de Caroli

Trata-se de uma doencga autossdmica recessiva rara,
relacionada a malformag¢do da placa ductal, com conse-
quente processo inflamatério cronico e remodelamento. O

Tabela 1—Classificacdo das colangiopatias. (Adaptada de Cheung et al.®).

Congénitas
Sindrome de Alagille
Sindrome de Caroli
Fibrose cistica
Deficiéncia de MDR-3

Doenca hepatica policistica (doenga renal policistica autossdémica
dominante, doenca renal policistica autossémica recessiva, doenca
hepatica policistica autossémica dominante)

Imunomediadas
Rejeicao a transplante
Doenca do enxerto versus hospedeiro
Colangite biliar primaria

Idiopéticas
Atresia biliar
Ductopenia idiopatica da crianca /adulto
Colangiopatia relacionada a 1gG4
Colangite esclerosante primaria
Colangite eosinofilica
Sarcoidose

Infecciosas
Colangiopatia relacionada a sindrome da imunodeficiéncia adquirida

Colangite bacteriana (por exemplo: Escherichia coli, Klebsiella, entero-
cocos, enterobactérias, Pseudomonas, anaerobios)

Colangite parasitaria (por exemplo: Ascaris lumbricoides, Opisthorchis
viverrini, Clonorchis sinensis, Fasciola hepatica)

Maligna
Colangiocarcinoma
Outras
Induzidas por drogas (por exemplo: quetamina, 5-fluorouracil)

Vascular/isquémica (por exemplo: estenose da artéria hepatica pos-
transplante, vasculite sistémica)
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acometimento dos grandes ductos biliares intra-hepaticos
leva a doenga de Caroli, caracterizada por dilatac¢des fusi-
formes e saculares que se comunicam com o restante da
via biliar. Entretanto, quando o comprometimento ocorre
ao nivel dos ductos interlobulares, o resultado é a fibrose
hepética congénita. A sindrome de Caroli se desenvolve
pela associacdo entre essas duas condi¢des”®). Ela pode,
ainda, associar-se a alteracdes renais, entre elas o rim es-
pongiomedular e a doenga renal policistica autossdmica
dominante e recessiva®. Os sintomas estdo relacionados
com as suas complica¢des, como hepatolitiase, colangite,
abscesso hepatico e insuficiéncia hepatica”®,

Os exames de imagem demonstram dilatacdes cisticas
das vias biliares intra-hepaticas (mais comumente no lobo
hepdtico direito), estenoses biliares focais, hepatolitiase e
fibrose. Em alguns casos, dilatacdes fusiformes das vias
biliares extra-hepaticas podem também estar presentes
como resultado da passagem de célculos e colangites de
repeticdo. Um achado tipico da doenca é o sinal do ponto
central, que representa o feixe fibrovascular no interior
ou na periferia da dilatacdo biliar (Figura 1)"®. A colan-
giopancreatografia por RM (CPRM) pode demonstrar ca-
racteristicas bastante sugestivas desta doenga, como as
citadas acima, e em casos duvidosos pode-se ainda com-
plementar a investigacio com a RM com contraste he-
patoespecifico. Nesta modalidade diagnéstica é possivel
confirmar a comunicacio dos cistos com a via biliar, uma
vez que o contraste, excretado pelos hepatdcitos, preen-
che a via biliar e os cistos em aquisicdes tardias, o que
pode ocorrer entre 10 minutos e 24 horas (Figura 1)1,

Dentre os seus principais diagnésticos diferenciais
estdo a colangite esclerosante primdria e a colangite pio-
génica recorrente. Ambas se apresentam como dilatagdes
biliares mais frequentemente fusiformes e esparsas, in-
tercalando-se com estenoses segmentares, as vezes asso-
ciadas a cdlculos, sendo a colangite esclerosante primadria
frequentemente associada a doencas inflamatérias intesti-
nais. Destaca-se que a presenca de dilatacdes saculares é
o principal aspecto a ser observado; se presente, favorece
o diagnéstico de doenca de Caroli®.

Fibrose hepatica congénita

A fibrose hepatica congénita pertence ao grupo de
doencas relacionadas a malformacao da placa ductal. Pos-
sui heranca autossdémica recessiva e, assim como a doenga
de Caroli, apresenta associa¢do com a doenca renal poli-
cistica autossdmica dominante, doenca renal policistica
autossdmica recessiva e o rim espongiomedular(“’lz).

A doenca acomete os ductos biliares interlobulares, e
por isso ndo se manifesta macroscopicamente com dilata¢io
das vias biliares, mas sim com fibrose hepdtica e hiperten-
sdo portal. Quando h4 dilatacdo das vias biliares concomi-
tante, deve-se pensar em associacdo com outras entidades
do grupo das malformacdes da placa ductal, como doenca
de Caroli, hamartomas biliares e cisto de colédoco".
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Figura 1. Em A (axial T2) e B (axial T1 pés-contraste hepatoespecifico tardio) ha dilatacédo da via biliar intra-hepatica (setas grossas), cistos esparsos (setas vaza-
das), alguns com ponto central de hipossinal em T2 (seta branca fina), com preenchimento pelo meio contraste na fase tardia (setas pretas), demonstrando haver
comunicacdo com a via biliar, compativel com doenca de Caroli.

Por cursar de forma crénica e insidiosa, os sintomas
surgem apenas na adolescéncia ou na fase adulta precoce,
relacionados a complicaces da hipertensio portal!""1?),

Apesar de o diagnéstico definitivo ser histopatolégico,
a imagem tem conquistado crescente importancia. Em
cerca de 80% dos pacientes encontram-se pelo menos trés
dos seguintes achados: alteracdes morfolégicas hepéticas
(hipertrofia do segmento medial do lobo esquerdo, hiper-
trofia do lobo caudado e atrofia do lobo direito), espleno-
megalia, circulacdo colateral portossistémica, alteracdes
renais e outras malformacdes da placa ductal, como ha-
martomas e cistos peribiliares (Figura 2)?.

Doenca policistica hepatica

A doenca policistica hepética tem heranca autosso-
mica dominante e faz parte do espectro de doencas con-
génitas de malformacio da placa ductal, agora envolvendo

Figura 2. Inimeros cistos hepaticos e sinais de hipertensao portal com circu-
lagéo colateral perigastrica (seta). Paciente apresentava fibrose na elastogra-
fia por RM (valor de 5,9 kPa). Tais achados sugerem o diagnéstico de fibrose
hepatica congénita.
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os ductos biliares intra-hepéticos de médio calibre, e é por
esta razdo que esta entidade também é descrita no &mbito
das colangiopatias. Durante a involucdo da placa ductal,
os ductos biliares perdem a comunica¢ido com a via bi-
liar normal e dilatam-se progressivamente no decorrer da
vida, sendo por isso conhecida como doenca policistica
hepitica do adulto®'¥), Dois espectros de doenca sio
incluidos nesta categoria: doenca hepética policistica au-
tossomica dominante — com acometimento hepético iso-
lado — e doenca renal policistica autossdmica dominante,
forma mais comum — com acometimento renal e hepatico
concomitante™!%),

Os pacientes sdo assintomdticos e apenas raramente
apresentam sintomas relacionados a hepatomegalia, como
dor, distensdo abdominal e dispneia, ou secundarios a ro-
tura, sangramento ou infeccdo dos cistos. A evolucdo para
insuficiéncia hepatica é incomum'>¥,

Os achados de imagem se resumem a um figado de
dimensdes aumentadas 2 custa de iniimeros cistos perifé-
ricos ou peribiliares que ndo se comunicam com a drvore
biliar, por vezes com sinais de sangramento ou calcifica-
¢des periféricas'®. As dimensdes e o niimero de cistos sdo
varidveis, ndo existindo uma quantidade bem definida que
diferencie entre a doenca cistica hereditaria (doenca poli-
cistica hepatica) da niio hereditaria''>'¥,

Fibrose cistica

O acometimento hepatobiliar acontece em até 40%
dos pacientes com fibrose cistica, sendo a cirrose hepética
a segunda causa de morte nos pacientes portadores dessa
doenca',

O conteddo espesso e de composicdo anormal nas
vias biliares leva a um processo inflamatoério cronico, fi-
brose periportal e formacdo de célculos biliares, que cul-
minam com fibrose biliar focal, estenoses e dilatacdes das

vias biliares intra-hepdticas e extra-hepéticas, bem como

Radiol Bras. 2020 Jul/Ago;53(4):262-272



Zacarias MS et al. / Colangiopatias ndao neoplasicas: uma abordagem algoritmica

espessamento e atrofia da vesicula biliar, aspecto caracte-
ristico da doenga. Em raros casos, pode haver progressio
para fibrose multilobular e cirrose com hipertensio por-
tal®),

Os exames de imagem podem revelar anormalidades
das vias biliares, presentes em aproximadamente 50%
dos pacientes mesmo sem doenca hepitica conhecida!®.
Achado comum é a hiperecogenicidade periportal na US,
que na RM se correlaciona mais frequentemente a deposi-
¢do gordurosa do que a fibrose propriamente dita, havendo
correlacdo positiva com estudos histopatolégicos'®. Ou-
tro achado é a atrofia da vesicula biliar, que pode estar
relacionada a estenose do ducto cistico e/ou a presenca de
muco espesso'!>!®), Mediante a descricio dos achados, é
possivel perceber que essas manifesta¢des hepatobiliares
se sobrepdem as relacionadas a colangite esclerosante pri-
maria, seu principal diagnéstico diferencial'®. A distin¢ao
entre elas é feita pela associagdo com sinais tipicos de fi-
brose cistica em outros 6rgdos (por exemplo: lipossubsti-
tuicdo do parénquima pancreitico, calcificagdes e cistos
pancredticos, esteatose e bronquiectasias) ou pela asso-
cia¢do com doencas inflamatérias intestinais na colangite
esclerosante primaria (Figura 3)167!8),

IMUNOMEDIADAS
Colangite biliar primaria

A colangite biliar primdria, anteriormente chamada de
cirrose biliar primdria, ¢ uma doenca autoimune de causa
ainda desconhecida que acomete principalmente mulhe-
res entre a quinta e sétima décadas de vida, caracterizada
por processo inflamatério cronico nio supurativo dos duc-
tos biliares interlobulares, resultando no desenvolvimento
de fibrose!'*2?.

Nos estdgios iniciais é mais frequentemente assinto-
matica, podendo manifestar-se por fadiga e prurido intenso
em até 50% dos casos e que pode anteceder a ictericia.
Evolui naturalmente para cirrose, sendo o principal trata-
mento clinico efetivo o uso de 4acido ursodesoxicélico, ttil

Figura 3. Paciente portador de fibrose cistica, com pancreas atrofico e lipos-
substituido (cabecas de setas), apresentando calcificacdes grosseiras na sua
porgao cefalica (seta).
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apenas nos estagios iniciais. Quando os pacientes evoluem
para cirrose hepdtica, o tnico tratamento curativo é o
transplante hepatico'?.

O diagnostico é feito pela presenca de dois entre trés
critérios: aumento de enzimas colestaticas por mais de seis
meses, presenca de anticorpos antimitocondriais e biépsia
hepatica compativel e caracterizada por colangite destru-
tiva ndo supurativa''”., Nao é infrequente a associacdo
com outras doengas autoimunes, como, por exemplo, a
sindrome de Sjogren?1??),

Como a colangite biliar primdria afeta os ductos bilia-
res interlobulares — estruturas microscépicas —, os acha-
dos de imagem sdo sutis e muitas vezes tardios, surgindo
apos o estabelecimento da cirrose. Habitualmente, as vias
biliares apresentam aspecto radiol6gico normal ou nota-se
ductopenia nos exames de CPRM, denominado aspecto
em “drvore desfolhada” .

Mais recentemente, foi descrito o sinal do halo pe-
riportal na RM, que consiste na presenga de um halo de
hipossinal ao redor dos ramos portais periféricos, que se
correlaciona com a fibrose periportal, mais bem caracte-
rizado nas fases portal e de equilibrio (Figura 4). Esta in-
timamente relacionado com o estdgio da doenga, sendo
mais exuberante nos estdgios mais avancados'?. Linfo-
nodomegalia regional também ¢ achado frequente nos pa-
cientes com colangite biliar primaria, notadamente no hilo
hepatico. Outros achados s@o os relacionados a cirrose e
hipertensdo portal, inclusive com a presencga de hiperpla-
sia nodular regenerativa!*?%,

IDIOPATICAS
Colangite esclerosante primaria

A colangite esclerosante primdria é decorrente de
processo inflamatério cronico idiopatico das vias biliares
intra-hepaticas e extra-hepdticas. Acredita-se que se trata
de uma doenga autoimune, principalmente pela forte asso-
ciacdo com doengas inflamatdrias intestinais, presente em
60—-80% dos casos, notadamente com a retocolite ulcerativa

Figura 4. Halo de hipossinal periportal (setas) em paciente com colangite biliar
primaria.

265



Zacarias MS et al. / Colangiopatias ndao neoplasicas: uma abordagem algoritmica

e em menor propor¢do com a doenga de Crohn. Manifesta-
se entre a quarta e quinta décadas de vida, com predile-
¢do para o sexo masculino. Os sintomas sdo inespecificos e
incluem sindrome colestitica e dor abdominal. Frequente-
mente, os indicios iniciais resumem-se a elevacdo de enzi-
mas colestaticas, como a fostatase alcalina e a gama-GT?®.

O envolvimento crénico das vias biliares intra-hepati-
cas e extra-hepdticas leva a fibrose periductal progressiva,
que pode evoluir para cirrose hepatica. Essas caracteristi-
cas sdo comuns a muitas outras colangites esclerosantes.
A colangite esclerosante primdria ndo possui nenhum as-
pecto clinico, laboratorial, de imagem ou histopatoldgico
especifico, e seu diagnéstico ¢ feito pela exclusdo de cau-
sas secundarias como CE-IgG4, colangiopatia relacionada
a sindrome da imunodeficiéncia adquirida, colangite eosi-
nofilica, colangite isquémica e colangite piogénica recor-
rente, descritas nas se¢des seguintes'!”).

O exame de escolha é a CPRM, que pode revelar aco-
metimento multifocal, na maioria das vezes concomitante,
dos ductos intra-hepdticos e extra-hepaticos, com segmen-
tos curtos estreitados e irregulares intercalados com seg-
mentos dilatados ou normais, configurando aspecto “em
colar de contas”. Com a evolucido da doenga, os ductos
periféricos tornam-se obliterados, ndo sendo mais caracte-
rizados na RM, o que leva a impressao de “drvore podada”.
Diverticulos biliares podem estar presentes, e em menor
porcentagem de pacientes (8%) é possivel encontrar calcu-
los biliares (Figura 5)'”. O acometimento cronico causa
importantes altera¢cdes morfolégicas hepaticas, caracteriza-
das por atrofia dos segmentos laterais do lobo esquerdo e
posteriores do lobo direito com hipertrofia compensatéria
do lobo caudado, e que podem estar associadas a macronoé-
dulos de regeneracio com distribuicdo central®®.

Pacientes com colangite esclerosante primdria tém en-
tre 10—15% de chance de desenvolver colangiocarcinoma,

sendo esta uma das mais temidas complica¢des, ocorrendo
mais comumente quando o paciente apresenta associa¢do
de colangite esclerosante primaria com doencas inflama-
térias intestinais. Uma dificuldade que se interpde é que
o colangiocarcinoma inicial divide caracteristicas comuns
com a colangite esclerosante primdria, como estreitamento
luminal e espessamento parietal, por exemplo, o que limita
a sua identificacio e eventualmente torna essas duas enti-
dades indistinguiveis!”. Para essa distin¢do, deve-se con-
siderar a extensdo do segmento estendético, a espessura, o
hiper-realce e a assimetria parietal, bem como o grau de
irregularidade luminal e o nivel sérico de CA 19-9, este
geralmente bastante elevado no colangiocarcinoma?®=2%,
E importante salientar que ndo ha nenhum tratamento
efetivo para colangite esclerosante primaria, sendo o trans-
plante hepético a unica terapéutica curativa e com recor-
réncia de até 25% em 5—10 anos ap6s o transplante'!”).

Colangiopatia esclerosante relacionada a IgG4

A colangiopatia relacionada a IgG4 (CE-IgG4) refere-
se ao acometimento biliar da doenca esclerosante relacio-
nada a IgG4 que, por ser sistémica, pode se manifestar em
multiplos 6rgdos. O sitio biliar é o segundo em frequéncia
de acometimento, atrds apenas do sitio pancreético, embora
ambos estejam concomitantemente envolvidos na maioria
dos casos'®?. Apenas cerca de 10% dos pacientes com CE-
IgG4 ndo apresentam pancreatite autoimune®?
doencas autoimunes frequentemente associadas sdo: ne-

frite, fibrose retroperitonial, mesenterite esclerosante e sia-
(29)

. Outras

loadenite

Os pacientes acometidos sdo no geral homens com
idade média de 60 anos. Clinicamente, apresentam sin-
drome colestética e sintomas relacionados a pancreatite
autoimune, como perda de peso, dor abdominal e diabe-
tes?). Os exames laboratoriais demonstram altos niveis de

Figura 5. Paciente masculino de 38 anos com retocolite ulcerativa e colangites de repeticdo. Em A (CPRM) ha estenose do colédoco (seta vazada) associada a
pequena dilatagao irregular das vias biliares intra-hepaticas com areas de estenose (seta fina continua) intercaladas com segmentos dilatados (seta tracejada),
com aspecto em “colar de contas”; diverticulos biliares (cabeca de seta); e obliteragdo dos ductos biliares periféricos configurando um aspecto de “arvore podada”
(seta grossa). Os achados de imagem e o contexto clinico do paciente sugerem o diagnéstico de colangite esclerosante primaria. Representacao grafica em B.
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IgG4 sérica, marcador bastante especifico, além de posi-
tividade para fator reumatoide e anticorpo antinuclear®?),
Em alguns casos, a doenca é autolimitada, enquanto em
outros evoluem para cirrose. Uma caracteristica marcante
da doenca é a excelente resposta a corticoterapia®”.

A CE-IgG4 é doenca de ductos biliares intra-hepaticos
e extra-hepiticos, sendo estes tltimos os mais frequente-
mente envolvidos, o que ocorre isoladamente em 43% dos
pacientes. Na TC e RM, os ductos acometidos apresentam
espessamento, irregularidade e realce pelo meio de con-
traste, de forma focal ou difusa. A presenca de dilatacio
pré-estendtica é caracteristica marcante da doenca. Os
segmentos sdo geralmente longos e continuos (Figura 6),
sendo as vezes possivel a identificacdo de um tecido que
os envolve circunferencialmente. Além disso, pode haver
espessamento parietal da vesicula biliar, com hipoecogeni-
cidade na US e hipointensidade de sinal na RM??),

Tais aspectos fazem da CE-IgG4 o grande mimetizador
do colangiocarcinoma e da colangite esclerosante primaria.
O diferencial pode ser feito pela presenca de comprometi-
mento de outros 6rgdos, como pancreas e rim, e pelos altos
niveis séricos de IgG4 (> 300 mg/dL). Diante da suspeita
de colangite esclerosante primaria, outras caracteristicas

Figura 6. Na CPRM (A) ha segmento longo de estenose do colédoco (seta),
com dilatagdo da via biliar a montante. Em B (axial T1 pré-contraste) o pan-
creas apresenta reducao difusa do sinal e perda das lobulacdes (asteriscos),
achados sugestivos de pancreatite autoimune. O contexto clinico e os achados
de imagem sugerem colangiopatia relacionada a IgG4. Representacao grafica
em C adicionalmente demonstrando dilatacao pré-estendtica (cabegas de se-
tas) das vias biliares intra-hepaticas.
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podem ser tteis, entre elas idade do paciente (geralmente
mais jovens, abaixo dos 40 anos), associacdo com doencas
inflamatérias intestinais, envolvimento biliar multifocal
com segmentos estreitados seguidos de dreas normais ou
dilatadas, além da presenca de diverticulos biliares*3).
Ainda assim, a diferencia¢do com essas doencas pode nio
ser possivel, e nessa situacdo o estudo histopatolégico tor-

na-se necessario®?.

Colangite eosinofilica

A colangite eosinofilica é doenca rara de causa desco-
nhecida, com alguns poucos casos descritos na literatura.
Caracteriza-se por infiltracio de eosinéfilos no sistema bi-
liar e fibrose®")., Esta entidade associa-se a outras doencas
também caracterizadas por infiltracdo eosinofilica, como
a gastroenterite eosinofilica, e que apresentam como ca-
racteristica marcante a eosinofilia periférica, presente em
aproximadamente 50% dos pacientes. Geralmente, os pa-
cientes apresentam boa resposta com corticoterapia(3 n,

Os achados de imagem sdo inespecificos, podendo
haver acometimento focal ou difuso das vias biliares intra-

hepiticas e extra-hepdticas, com espessamento parietal e
estreitamento luminal, associado a espessamento parietal
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Figura 7. Homem de 36 anos com antecedente de pneumonia eosinofilica apresentando dor abdominal, ictericia e eosinofilia periférica. Em A (coronal T2) ha afi-
lamento abrupto do colédoco distal intrapancreatico (seta), com dilatagao das vias biliares a montante. O estudo anatomopatolégico foi compativel com colangite
eosinofilica. Representacao grafica em B também demonstrando espessamento parietal da vesicula biliar (cabeca de seta).

da vesicula biliar, este dltimo um sinal que pode ajudar na

suspeita radiolégica dessa doenca (Figura 7)!7).

INFECCIOSAS
Colangite piogénica recorrente

A colangite piogénica recorrente é frequente na Asia,
onde hi endemia de infecc¢do por Clonorchis sinensis, pa-
rasita associado a doenca®?. Outras parasitoses relacio-
nadas a colangite piogénica recorrente sdo a ascaridiase e
a fasciolose. Acredita-se que a infestacio por esses para-
sitas pode lesar o epitélio ductal, preferencialmente intra-
hepatico, causando dilatacdo biliar sem fator obstrutivo?).
Isto pode acarretar estase de bile, estreitamentos luminais
e hepatolitiase, que também pode ser decorrente de fato-
res dietéticos e de outros agentes, como Escherichia coli,
Schistosoma mansoni e Helicobacter pylori. Alteragdes
estruturais das vias biliares, tais como doenca de Caroli,
colangite isquémica e colangite esclerosante primaria, sdo
fatores predisponentes a ocorréncia de colangite piogénica
recorrente.

Os sintomas estdo relacionados a colangites agudas
recorrentes, lembrando que a doenca ocasionalmente
pode ser assintomaética, cursando apenas com altera¢des

laboratoriais, como elevacio de enzimas colestaticas!”.
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Os célculos pigmentados que se formam nas vias bi-
liares intra-hepdticas podem ou nio surgir junto a um es-
treitamento ductal e sdo hiperdensos na TC, isointensos
em T2 e hiperintensos em T1 na RM. Ha também atrofia
do parénquima no segmento acometido, ocorrendo prefe-
rencialmente nos segmentos laterais do lobo esquerdo e
posteriores do lobo direito, com hipertrofia dos demais®®.

O risco de desenvolver colangiocarcinoma também
estd aumentado nos pacientes com colangite piogénica
recorrente, ocorrendo em até 5% deles. A neoplasia aco-
mete preferencialmente os segmentos atrofiados ou os
segmentos com multiplos calculos®?.

Seu principal diagnéstico diferencial é a colangite es-
clerosante primadria, distinguindo-se desta por ndo apre-
sentar aspecto “em contas” ou diverticulos biliares, pelo
fato de seu acometimento ser preferencialmente intra-
hepético isolado, e por apresentar uma despropor¢do da
dilataciio da via biliar, com distribuicio preferencialmente
periférica’”.

VASCULAR
Colangiopatia isquémica

Como ja mencionado, os ductos biliares sdo supridos
pelo plexo peribiliar, formado por ramos da artéria hepitica,
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e por isso suscetiveis a redu¢do no suprimento vascular ar-
terial. Os segmentos mais acometidos sdo o terco médio do
colédoco e a confluéncia dos ductos hepaticos, que podem
ser afetados de forma focal ou multifocal®?,

A lesdo isquémica da via biliar pode ser dividida, gros-
seiramente, em trés tipos: necrose com formacio de bilo-
mas, descamacio epitelial com obstrucio biliar e fibrose

com estenose ductal'”.

O primeiro ocorre geralmente
como consequéncia de insuficiéncia arterial severa com
necrose de toda a espessura da parede do ducto, seguida
de descontinuidade parietal e formacdo de bilomas (Fi-
gura 8). Estes sdo representados em exames de imagem
como cole¢des liquidas contiguas aos ductos lesados®?).
O segundo é decorrente de um suprimento arterial insu-
ficiente mais brando, com descamacio do epitélio, que se
acumula no limen do ducto, podendo levar a obstrucio
biliar. Esse epitélio descamado forma moldes intraduc-
tais, que na RM sédo hiperintensos em T1 e hipointensos
em T2, semelhantes a calculos (Figura 8)?°3%, Croni-
camente, esses dois tipos de acometimento ocasionam
fibrose e estenose ductal, que pode ser focal ou difusa.
Nesta fase, os achados de colangiopatia isquémica podem

se assemelhar a colangite esclerosante primaria. Portanto,

Figura 8. Paciente com trombose da artéria hepatica apds dois anos de
transplante hepatico. Em A e B (coronal T2) ha acentuada dilatagao das vias
biliares (cabecas de setas), contelido hipointenso intraductal (setas pretas)
e um biloma (asterisco) contiguo a via biliar dilatada. O contexto clinico e o
conjunto dos achados de imagem sugerem colangiopatia isquémica. A repre-
sentacgao grafica em € demonstra, além desses achados, estenose do ducto
hepatico (setas brancas finas) e trombose da artéria hepatica (seta grossa).
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o contexto clinico adequado e a evidéncia direta de trom-
bose da artéria hepatica sdo fundamentais para o racioci-
nio diagnéstico!”.

Numerosas causas provocam obstrucdo de artérias e
arteriolas hepdticas. Entre as mais comumente associadas
a colangiopatia isquémica podemos citar a trombose pds-
transplante hepético, a quimioembolizacdo intra-arterial,
a lesdo vascular iatrogénica ap6s cirurgias do trato gas-
trointestinal, a telangiectasia hemorrdgica hereditdria e a
poliarterite nodosa®*3%. A trombose arterial é a complica-
¢do vascular mais comum poés-transplante e ocorre geral-
mente entre 15 dias e 6 meses apds o procedimento, sendo
a segunda causa mais comum de perda do enxerto, apés a
rejeig50(35).

IATROGENICA

A lesdo iatrogénica da via biliar é responsavel por 95%
das estenoses benignas da via biliar. Em decorréncia da
sua alta prevaléncia, deve ser prontamente reconhecida,
tendo os métodos de imagem um papel central no seu
diagnéstico. Cerca de 80% dos casos sdo diagnosticados

dentro de um ano da cirurgia, podendo evoluir para cirrose
hepitica se ndo tratados adequadamente

(36)
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Os procedimentos cirtirgicos que oferecem risco de
lesdo iatrogénica da via biliar incluem os que envolvem
manipula¢do do ligamento hepatoduodenal, sendo a co-
lecistectomia laparoscépica a mais frequentemente asso-
ciada®®. As causas sdo diversas, sendo a principal delas
a identificacdo incorreta do colédoco®®, o que enfatiza a
importancia da CPRM pré-operatéria, que pode identifi-
car eventuais varia¢des anatdmicas biliares. Outra impor-
tante ferramenta mais recentemente disponivel é a RM
com contraste hepatoespecifico, que fornece informagoes
funcionais da via biliar, contribuindo para uma maior
acuricia na identifica¢do de varia¢des anatdmicas, prin-
cipalmente nos pacientes sem dilata¢do biliar, e ainda na
caracterizacdo de estenoses e fistulas biliares pés-opera-
torias!®37), As variacdes anatémicas mais frequentes sdo:
ducto colédoco cursando paralelo a ducto aberrante; ducto
cistico longo, com inser¢do medial baixa; ducto aberrante
direito drenando para a via biliar esquerda; e confluéncia
tripla da via biliar intra-hepatica (Figura 9)®%.

O tratamento inicial de escolha é a dilatacao endos-
copica ou percutinea da via biliar, sendo a reconstrugio

cirtirgica reservada aos casos de insucesso terapéutico®®.

Figura 9. Paciente em pds-operatdrio de colecistectomia com estenose iatrogé-
nica do ducto hepatico direito (seta), que apresenta drenagem baixa no ducto
hepatico comum, na proximidade do coto cistico (cabeca de seta).

ALGORITMO DIAGNOSTICO

Antes de estreitarmos o diagnéstico das causas benig-
nas de colangiopatias, precisamos excluir a possibilidade
de colangiocarcinoma. Para isso, uma série de aspectos de
imagem que favorecam malignidade deve ser analisada,
dentre eles: segmento estendético longo (> 12 mm); espes-
sura da parede do ducto (> 3,0 mm); hiper-realce em rela-
¢do ao parénquima hepatico na fase portal ou de equilibrio;
assimetria parietal; e irregularidade luminal?*%®), Isolada-
mente, esses achados tém baixa acurédcia diagnéstica, mas
quando analisados em conjunto, a acuricia pode chegar a
90726:28)

A dosagem sérica de marcadores tumorais também
contribui para uma maior suspeicio de neoplasia, sendo o
CA 19-9 0 mais amplamente utilizado®”. Trata-se de um
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marcador tumoral expresso pelo epitélio pancreatobiliar,
tanto em condic¢des benignas como malignas, e por varios
tumores epiteliais de outros sitios4**), Em pacientes com
colestase sem antecedente de colangite esclerosante pri-
maria, o ponto de corte proposto é 90 U/mL (sensibilidade
de 61% e especificidade de 95%)“?; em pacientes com
antecedente de colangite esclerosante primaria este valor
passa a ser 129 U/mL (sensibilidade de 78,6% e especifi-
cidade de 98,5%). Neste sentido, é interessante observar
que até 33% dos pacientes com colangite esclerosante pri-
maria apresentam elevacdo do CA 19-9 acima desse va-
lor de corte, podendo se encontrar muito aumentado®”.
Outras causas de eleva¢do do CA 19-9 sido a cirrose e a
pancreatite aguda e cronica?),

Se afastada a possibilidade de colangiocarcinoma, de-
vemos considerar nio s6 o aspecto de imagem das lesdes,
mas também aspectos epidemioldgicos e laboratoriais.
Com essa finalidade, propusemos uma abordagem algo-
ritmica que ird auxiliar o diagnéstico, reduzindo o tempo
entre inicio do quadro clinico e introducédo do tratamento
adequado (Figura 10).

CONCLUSAO

O aspecto de imagem, bem como os sinais e sintomas
das colangiopatias ndo tumorais sdo semelhantes entre si e
com os observados em outros contextos, como, por exem-
plo, na colangiopatia pés-traumatica*?
origem tumoral, quando eventualmente serd necessdria
a coleta de material para analise histolégica®®. Apenas
uma andlise conjunta de todos os aspectos radioldgicos,
clinicos e epidemiolégicos de cada uma dessas entidades
é capaz de estreitar as possibilidades diagnésticas, contri-
buindo para a adoc¢do de terapéuticas precoces.

ou mesmo na de
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