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RESUMO

A doenga renal policistica autossémica recessiva (DRPAR) é o
tipo mais comum de doenga cistica transmitida geneticamente,
sendo uma importante causa de doenga renal cronica em
criangas. Este estudo apresenta caracteristicas imaginoldgicas
de um caso de fibrose hepatica congénita associada a DRPAR,

visando auxiliar no diagndstico e tratamento precoce.

HISTORICO CLINICO:

Paciente do sexo masculino, 15 anos, em investigagao
etioldgica de hepatopatia parenquimatosa crénica, com varizes
do eso6fago e queixando-se de dor abdominal.

ACHADOS RADIOLOGICOS:

Na tomografia computadorizada (TC) (Figura 1), observou-
se hepatoesplenomegalia, leve dilatagdao das vias biliares
intra-hepaticas e areas focais irregulares de hipocaptagao

pelo contraste endovenoso esparsas no parénquima renal
bilateralmente. Na ressonancia magnética (RM) de abdome
superior com colangiorressonancia, sem contraste endovenoso
(Figuras 2 e 3), evidenciam-se sinais de hepatopatia
parenquimatosa cronica, caracterizada por redistribuicao
volumétrica com hipertrofia do lobo esquerdo, bem como
acentuada irregularidade das vias biliares intra e extra-
hepaticas, moderadadilatagao dasviasbiliares intra-hepaticas,
além de rins de dimensdes aumentadas, com parénquima
heterogéneo, devido a presenga de mdltiplas diminutas
imagens cisticas. Observou-se, ainda, esplenomegalia e
circulagao colateral periesplénica, que pode estar relacionado
a hipertensao portal.

DISCURSAO:
A DRPAR tem incidéncia estimada em 1/20.000 nascidos

vivos e é uma importante causa de DRC em criangas [1]. Esta
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associadaavariantes patogénicas no gene PKHD1, que codifica
uma proteina transmembrana conhecida como fibrocistina,
expressa nos rins e com expressao transcrita mais baixa no
pancreas e ductos biliares [2]. Clinicamente, a DRPAR varia
desde formas graves com inicio durante a gravidez até casos
clinicamente silenciosos na vida adulta, com predominancia
de sintomas relacionados ao figado em casos de inicio tardio
[3]. Embora os sinais de envolvimento hepatico geralmente ndo
sejam detectaveis durante a gravidez, ha relatos na literatura
sobre a sindrome de Caroli diagnosticada no pré-natal [4]. A
maioria dos casos com manifestagdes renais sao identificados
no final da gravidez ou no nascimento [5]. O diagndstico pré-
natal é possivel durante a ultrassonografia (USG) do segundo
ou terceiro trimestre. A aparéncia classica da DRPAR na USG
sao rins aumentados bilateralmente, com ecogenicidade
parenquimatosa heterogénea, apresentando padrao sal
e pimenta devido a multiplos cistos minusculos. Na RM,
observam-se rins aumentados com hipersinal em T2 [1]. As
manifestacoes hepaticas estao invariavelmente presentes em
todos os pacientes. A disgenesia biliar (com fibrose periportal
associada) resulta em fibrose hepatica congénita (ICC) ou
dilatagdo dos ductos biliares intra-hepaticos [4]. Os sinais
clinicos e radioldgicos de envolvimento hepatico dependem do
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A DRPAR é um desafio diagndstico que, através desse caso,
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IMAGENS

Figura 1:TC de abdome no corte axial sem contraste em (A) e com contraste endovenoso nas fases portal (B e C) e tardia (D) mostrando
aleve dilatacgao das vias biliares intra-hepaticas (seta em A), a hepatoesplenomegalia (seta em B) e as areas irregulares hipocaptantes
esparsas no parénquima renal bilateralmente (setas em C e D).
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Figura 2: RM do abdome superior no plano axial, sequéncias ponderadas em T2 (A e B) evidenciando sinais de hepatopatia
parenquimatosa, hepatoesplenomegalia e moderada dilatagao das vias biliares intra-hepaticas, bem como circulagao colateral peri-
esplénica (seta).

Figura 3: Colangio-RM (A) e RM do abdome superior (B e C), no plano coronal, sequéncias ponderadas em T2, evidenciando a
irregularidade das vias biliares intra e extra-hepaticas, com indefini¢ao do ducto hepatico comum (seta em A), bem como rins de
dimensoes aumentadas, com parénquima heterogéneo, devido a presenga de multiplas diminutas imagens cisticas e esplenomegalia.
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