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Biliopatia portal: relato de 2 casos

vAneSSA de MorAeS cArdoSo,1 liliAnA SAMPAio dA coStA MendeS,1 cArMeM AlveS PereirA,1 dAnielA MAriAno cArvAlHo louro,1 
joSé eduArdo trevizoli,1,2 MArcoS de vASconceloS cArneiro1,2,3

Portal biliopathy: report of two cases

Resumo

Biliopatia Portal refere-se às anormalidades das estrutu-
ras do trato biliar que surgem em pacientes com hiper-
tensão portal. A obstrução da veia porta extra-hepática 
é a principal causa, mas apenas uma pequena parcela 
dos acometidos tem achados clínicos relacionados à 
obstrução biliar. O tratamento está indicado apenas nos 
casos sintomáticos, com intervenções endoscópicas, e 
transplante hepático nos casos refratários e com doença 
avançada.

Unitermos: Biliopatia Portal, Colangite Pseudo Escle-
rosante, Fibrose Portal Não Cirrótica, Obstrução Venosa 
Portal Extra- Hepática.

Summary

Portal biliopathy refers to abnormal structures of the bi-
liary tract which arise in patients with portal hypertension. 
The obstruction of extrahepatic portal vein is the main 
cause, but only a small portion of the affected have cli-
nical findings related to biliary obstruction. The treatment 

is indicated only for symptomatic cases, with endoscopic 
interventions and liver transplantation in refractory cases 
and with advanced disease.

Keywords: Portal Biliopathy, Pseudosclerosing Cholan-
gitis, Non-Cirrhotic Portal Fibrosis, Extrahepatic Portal 
Venous Obstruction.

Introdução

O termo Biliopatia Portal (BP) refere-se às mudanças 
estruturais encontradas no trato biliar, incluindo ductos 
biliares intra e extra-hepáticos, ducto cístico e vesícula 
biliar, secundárias à hipertensão portal.1,2 

É descrita, principalmente, na obstrução extra-hepática 
da veia (OEHVP), onde 80-100% dos pacientes pode 
apresentar BP. No entanto, apenas uma pequena par-
cela desses indivíduos é sintomática.3,4 Outras etiologias, 
embora bem menos frequentes, podem ser responsáveis 
pela BP, tais como cirrose hepática (0-16%),5,6,7 hiper-
tensão portal idiopática (9-40%)6,7 e fibrose portal em 
pacientes não cirróticos.7 Isso ocorre, provavelmente, 
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devido ao longo período de hipertensão portal, resultando 
no desenvolvimento de vasos colaterais alargados na região 
biliar com a formação de cavernoma portal.

No presente estudo, descrevemos as características clínicas, 
laboratoriais e radiológicas de dois pacientes com BP.

Caso 1

Homem de 51 anos, casado, natural e procedente de 
Medina - MG, teve diagnóstico de hipertensão portal se-
cundário esquistossomose há 12 anos, quando apresentou 
episódio de hemorragia digestiva alta. Após 6 anos, foi sub-
metido à esplenectomia e evoluiu com trombose de veia 
porta pós-operatória.

Há 10 dias apresentou aumento do volume abdominal, icte-
rícia e prurido cutâneo. Ao exame físico apresentava-se em 
regular estado geral, ictérico (+++/4+), hidratado, conscien-
te e orientado, ictérico (+++/+4), sem edema de membros 
inferiores. AR: eupneico, com MV presente sem RHA. ACV: 
RCR BNF, 2T, s/ sopros, FC: 88 bpm, PA: 120/60 mmHg, 
abdome globoso, ascite moderada, indolor, com cicatriz 
cirúrgica em hipocôndrio esquerdo.

Exames laboratoriais demonstraram: Hb: 13,3 g/dL, Ht: 
33,8%,VCM: 98 fl, leucócitos: 11200/mm3, plaquetas; 
122000/mm3, BBT: 11.2mg/dL, BBD: 8.2 mg/dL, FAL: 575 
mg/dL, GGT: 195 mg/dL, ureia: 39 mg/dL, creatinina: 1,0 mg/
dL, sódio: 136 mEq/L, potássio: 4,9 mEq/L, albumina: 3,3 g/
dL, INR: 1,0, AST: 94 U/L, ALT: 64 U/L, glicemia: 111 mg/dL. 
Ecografia de abdome evidenciou ectasia de vias biliares intra-
-hepáticas, sem condições técnicas de definir obstáculo, com 
importante redução volumétrica hepática e ascite moderada.

Devido ao quadro de colestase, foi submetido à colangiopan-
creatografia retrógrada endoscópica (CPRE) que mostrou 
área de estreitamento ao nível do colédoco proximal numa 
extensão de 1,5 cm com dilatação leve a montante, e dilata-
ções saculares em árvore biliar intra-hepática. Foi realizada 
papilotomia e colocação de prótese biliar de 9 cm  x 10 Fr 
com boa drenagem de bile (figura 1-A). 

Uma tomografia computadorizada (TC) de abdome (figura 
1-B) foi realizada em seguida para elucidação diagnóstica do 
comprometimento extrínseco das vias biliares, e evidenciou 
fígado de dimensões reduzidas e contornos irregulares, asci-
te moderada, trombose de veia porta com sinais de transfor-

mação cavernomatosa e presença de prótese em topografia 
biliar. Após drenagem de vias biliares evoluiu com melhora 
importante do quadro colestático, com remissão da icterícia 
e do prurido cutâneo. 
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Figura 1. A - CPRE mostra área de estreitamento em 
colédoco proximal, determinando leve dilatação a 
montante. B- CT de abdome com contraste: trombose de 
veia porta, com sinais de transformação cavernomatosa. 
Prótese em topografiabiliar.
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Caso 2

Homem de 34 anos, casado, natural de Rio Paranaíba-MG, 
procedente de Planaltina – DF, portador de hepatopatia crô-
nica por hemocromatose secundária à beta-talassemia, e de 
hipertensão portal. Foi submetido à esplenectomia há 9 anos, 
evoluindo com trombose de veia porta pós-operatória.

Há 5 anos apresentou o primeiro episódio de colangite, 
sendo submetido à investigação diagnóstica e terapêuti-
ca com CPRE (figura 2-A), na qual evidenciou-se colédoco 
dilatado em terço superior do ducto hepático comum, com-
pressão extrínseca no terço médio do colédoco. Foi realizada 
papilotomia endoscópica com saída espontânea de cálculos. 
Nesta ocasião, submeteu-se a uma colecistectomia. Há 3 
anos apresentou segundo episódio de colangite, com inter-
nação para tratamento específico. 

Exames laboratoriais mostraram: Hb: 8,5 g/dLHt: 24,4% 
VCM: 83,8, leucócitos: 11600/mm3, plaquetas: 336000/mm3, 
BBT: 13.1 mg/dL, BBD: 9,1 mg/dL, FAL: 307 mg/dL, GGT: 
138 mg/dL, ureia: 20 mg/dL, creatinina: 0,7 mg/dL, sódio: 
136 mEq/L,  potássio: 4,0 mEq/L, albumina: 3,4 g/dL, INR: 
1,0, AST: 36 U/L, ALT: 31 U/L, glicemia: 98 mg/dL. Ecografia 
de abdome demonstrou dilatação leve de vias biliares intra-
-hepáticas e moderada do hepatocolédoco, com cálculos em 
seu interior. 

A CPRE (figura 2-B) mostrou presença de estenose em 
colédoco médio, no local da implantação do ducto cístico 
e presença de cálculos em hepático comum. Foi realizada 
dilatação das áreas estenosadas e implantação de prótese 
plástica em via biliar (figura 2-C), com remissão dos sinto-
mas e melhora laboratorial. Após esse episódio, apresentou 
mais 4 episódios de colangite, sendo tratado por CPRE, com 
dilatação de estenose e colocação de prótese com melhora 
temporária do quadro clínico. No momento está em avaliação 
para transplante hepático.

Discussão

O termo Biliopatia Portal (BP) foi introduzido, em 1992, por 
Sarinete se refere às anormalidades das estruturas do tra-
to biliar, incluindo ductos biliares intra e extra-hepáticos, 
ducto cístico e vesícula biliar em pacientes com hipertensão 
portal.1,2 A principal causa é a obstrução da veia porta extra- 
hepática, geralmente seguida em poucas semanas pela forma-
ção de pontes de colaterais hepatopetais, que drenam o san-
gue venoso esplâncnico do baço, mesentérica superior e veias 
coronárias para a veia porta hepática, resultando na formação 
de uma rede venosa conhecida como cavernoma portal.1

Aproximadamente 80% a 100% dos pacientes com obstrução 
crônica de veia porta extra-hepática apresentam BP na CPRE. 
No entanto, apenas uma pequena parcela desses indivíduos 
é sintomática.3,4 Outras etiologias, embora bem menos fre-
quentes, podem ser responsáveis pela BP, tais como cirrose 
hepática (0-16%),5,6,7 hipertensão portal idiopática (9-40%)6,7 
e fibrose portal em pacientes não cirróticos.7 Provavelmente, 
isso ocorre devido ao longo período de hipertensão portal, 
resultando no desenvolvimento de colaterais na região biliar 
com a formação de cavernoma portal.

As principais hipóteses para explicar o desenvolvimento da 
BP são a compressão extrínseca de plexos venosos anômalos 
sobre as vias biliares e o surgimento de estenoses da via biliar 
secundárias à isquemia.

Na primeira, os plexos venosos que drenam a vesícula biliar 
e o ducto biliar (plexo venoso epicoledocal de Saint e 
paracoledocal de Petren) tornam-se dilatados, causando 
compressão extrínseca sobre o trato biliar.11,12 Essa com-
pressão exerce uma pressão externa e uma protusão destes 
plexos venosos sobre a fina e maleável parede da vesícula 
biliar e do ducto hepático comum, resultando nas mudanças 
da BP. Na segunda hipótese, o dano venoso, no momento 
da trombose da veia porta, pode predispor a necrose isquê-
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Figura 2. 
Langiopacreatografia 

retrógrada endoscópica. 
A. Estenose em colédoco 

médio, em nível da 
implantação do cístico. 

B. Área de estreitamento 
no colédoco com falhas de 
enchimento no seu interior 
(cálculos). C. Implantação 
de prótese biliar plástica.

 A  B  C
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mica dos ductos biliar pelo comprometimento do suprimento 
vascular em nível dos capilares e arteríolas, resultando em 
estrangulamento biliar e colangiectasia.14

A maioria dos pacientes é assintomática, porém a BP pode 
produzir sintomas decorrentes da obstrução parcial, ou ra-
ramente, devido à obstrução completa do ducto biliar.17 Dor 
abdominal,3 icterícia,9,18 coledocolitíase,18 elevação de fosfa-
tase alcalina,18 colangite recorrente9 podem ocorrer. Ascite 
com alto gradiente pode ocorrer mesmo na ausência de he-
morragia digestiva ou outro fator precipitante, provavelmente 
relacionado com o tempo de duração da obstrução extra- 
hepática da veia portal, e com a deteriorização hepatocelular 
decorrente da redução do suprimento portal para o fígado.19

A avaliação por métodos de imagem é fundamental para o 
diagnóstico, e ajuda na programação terapêutica nos casos 
sintomáticos. A CPRE é considerada o método definitivo para 
diagnóstico da BP, mas por se tratar de um procedimento 
invasivo e como a maioria dos pacientes é assintomática, só 
é recomendado o método para terapêutica intervencionista.20  

As anormalidades observadas incluem irregularidade da 
vesícula biliar e ductos hepáticos (estenose fina que pode 
ser única ou múltipla, curta ou longa), dilatação sacular lo-
calizada e defeito de enchimento sugestivo de cálculo no 
colédoco.3,9,18 Algumas destas características são similares às 
descritas na colangite esclerosante.9

Estudo ultrassonagráfico com doppler pode ser utilizado. 
Nesse caso, informa a presença de vasos dilatados e tortuo-
sos em volta da parede da VB.21

A TC do abdome pode demonstrar claramente a transforma-
ção cavernomatosa da veia porta, marcada pela dilatação da 
porção intra e extra-hepática do plexo parabiliar e peribiliar, e 
varizes da vesícula biliar.22

Além disso, mostra a dilatação do ducto biliar causado pelas 
colaterais portais, compressão extrínseca por metástases lin-
fonodais, causas neoplásicas como trombose tumoral e au-
xilia na detecção de achados vasculares relacionados com 
a hipertensão portal, como shunts esplenorrenal e varizes 
gastroesofágicas.23

A colangiopancreatografia por ressonância nuclear magnética, 
método não invasivo, tem sido o de escolha para diagnóstico 
de inúmeras condições envolvendo o trato biliar, incluindo a 
BP. Esse método é capaz de descrever as anormalidades vas-

culares no abdome superior e sua relação com o trato biliar.24 
Achados anormais do trato biliar incluem aparência ondulada 
dos ductos biliares, espessamento dos ductos e da parede 
da VB, estenose biliar focal, dilatação proximal, angulação do 
colédoco e litíase.22,25

Chandra et al.17 propuseram um sistema de classificação para 
BP baseado na localização das anormalidades colangiográfi-
cas na CPRE, que pode também ser aplicada para as imagens 
de colangioressonância. Tipo I: envolvimento dos ductos 
extra-hepáticos; tipo II: envolvimento apenas dos ductos 
intra-hepáticos; tipo III a: envolvimento de ducto extra-hepá-
tico e ducto intra-hepático unilateral; tipo III b: envolvimento 
de ducto extra-hepático e intra-hepático bilateral.

Relatos recentes mostraram que tanto alterações do tipo 
I quanto do tipo III são as mais frequentes, sendo que o 
ducto biliar extra-hepático é o local mais frequente de es-
tenose dominante.22 Pacientes assintomáticos com BP não 
requerem tratamento.

Não há consenso em relação ao tratamento ideal para essa 
condição, sendo determinado pelas características clínicas 
individuais de cada paciente. O foco deve ser direcionado 
para o tratamento da hipertensão portal e alívio da icterícia 
obstrutiva.1

O manejo inicial da BP objetiva a descompressão 
biliar endoscópica (prótese/stent biliar, esfincterecto-
mia e extração de cálculos), por CPRE ou por colangio-
grafia transparietohepática percutânea se a CPRE falhar. 

O tratamento endoscópico deverá ser o tratamento de 
escolha para pacientes com coledocolitíase, colangite ou 
para pacientes com estenose biliar dominante.

Pacientes que se submeteram à implante endoscópico de pró-
tese/stent apresentam um risco de desenvolver cirrose biliar 
secundária devido ao incompleto alívio da obstrução biliar ou 
ao bloqueio recorrente da prótese/stent com ou sem colangi-
te,28 necessitando da troca programada desse material a cada 
4 - 6 meses ou antes, se o mesmo obstruir ou se desenvolver 
colangite.

Se os sintomas persistirem, o tratamento é direcionado para 
o controle da pressão portal por TIPS (transjugular intrahe-
patic portosystemic shunt), caso a extensão da trombose 
venosa permitir, na expectativa de que a estenose biliar seja 
reversível e que resolverá com a descompressão, melhoran-
do a obstrução biliar. 
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Em último caso, persistindo a obstrução, a cirurgia biliodiges-
tiva pode ser considerada.2

Anastomose bilioentérica da obstrução biliar está associada 
à elevada morbidade e mortalidade. As veias colaterais ao 
redor do ducto biliar tornam a dissecção cirúrgica difícil, cuja 
injúria dos vasos pode resultar em hemorragia excessiva e 
morte.15,26,27

Dessa forma, estes pacientes devem ser submetidos à cirur-
gia de derivação porto-sistêmica antes de qualquer planeja-
mento de anastomose bilioentérica. Uma boa proporção dos 
pacientes melhora com a cirurgia de derivação e não neces-
sita de intervenção cirúrgica no futuro, sendo o método de 
escolha em pacientes que residem longe ou que não têm 
acesso a centros  para tratamento endoscópico.1,11,16

Conclusões

As alterações do trato biliar causadas pela biliopatia portal 
são frequentes nos casos de obstrução da veia porta extra-
-hepática.

Os sintomas são incomuns, e estão geralmente relacionados 
à obstrução da via biliar, sendo que o tratamento de escolha 
deve ser individualizado de acordo com as condições do local 
de tratamento.
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