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CARrTAS A0 EDITOR

il

Diagnéstico da doencga hepatobiliar
na fibrose cistica: um desafio

*

Caro Editor,

Gostariamos de parabenizar os colegas do Hospital das
Clinicas da Universidade Federal de Minas Gerais, que vém,
com suas experiéncias, suscitando discussdes relevantes no
que diz respeito ao tema fibrose cistica (FC)1-7.

O artigo publicado sob o titulo “Validagdo do escore ultra-
sonografico de Williams para o diagndstico da hepatopatia da
fibrose cistica” analisou 70 pacientes com FC, dos quais dez
foram considerados hepatopatas com base nas alteragdes
bioquimicas e/ou em evidéncias de hepatoesplenomegalia.
Desses apenas cinco apresentavam escore ultra-sonografico
(EUS) > 3 (quatro pacientes com escore entre 4-7 e um
paciente com escore 8)1.

O escore proposto por Williams et al. em 1995 conseguiu
demonstrar boa correlagdo entre a alteragdo ultra-sonogra-
fica e as alteragdes bioquimicas qualitativas e quantitativas
de funcdo hepatica8. Participaram desse estudo 68 adultos,
havendo a real necessidade de validagdo desse método no
grupo pediéatrico, objetivo do referido artigo. Entretanto, para
que os testes de validacdo sejam realizados, faz-se necessa-
ria a busca de um padrdo aureo diagnostico. Nesse sentido,
deparamo-nos com a questdo: qual é o melhor método para
o diagndstico da hepatopatia da FC: as evidéncias clinicas de
doenga hepatica ou as alteragdes bioquimicas?

O consenso norte-americano propde que a borda hepatica
de consisténcia endurecida, na presenca de esplenomegalia,
é um indicador de envolvimento hepatico clinicamente signi-
ficativo nesses pacientes. Ressalta ainda que, devido a
hiperexpansao pulmonar muito freqlente nesses pacientes,
se considera a hepatimetria total referéncia para o diagnos-
tico de hepatomegalia, no lugar da simples palpagao do 6rgao
abaixo do rebordo costal direito. A presenca de niveis séricos
das enzimas hepaticas (AST, ALT, fosfatase alcalina, GGT) e
bilirrubinas acima de 1,5 vez o valor normal de referéncia por
mais de 3-6 meses, excluindo-se outras causas, é indicador
de doenga hepatica®.

Fagundes et al.! consideraram a doenca hepatica ao
avaliar critérios clinicos e bioquimicos. Considerou-se o
exame clinico alterado quando se detectou a presenca de
baco palpavel e/ou hepatomegalia, definida como a presen-
ca de figado palpavel a mais de 2,5 cm da reborda costal
direita (RCD), de consisténcia firme. A bioquimica alterada
foi definida pelo aumento persistente e significativo (1,5
vez o valor normal de referéncia) de pelo menos duas das
enzimas (AST, ALT, fosfatase alcalina, GGT), por um peri-
odo superior a 6 meses.

Na nossa experiéncia, as enzimas hepaticas (AST, ALT,
fosfatase alcalina, GGT) ndo foram capazes de identificar
quatro entre cinco pacientes com FC e doenca hepatica
avancada, os quais foram submetidos a transplante hepatico
isolado, e cujo EUS era de > 8. Isso ndo nos surpreende, uma
vez que os valores normais das enzimas hepaticas sdo uma
constatagdo que pode ocorrer em pacientes com cirrose
compensada e descompensada, sendo comum em pacientes
com cirrose biliar®.

Utilizamos o escore proposto por Williams et al.® desde
199710 e revisamos os exames de 131 pacientes com diag-
noéstico de FC acompanhados pelo Setor de Pneumologia
Infantil do Hospital de Clinicas de Porto Alegre. Com o objetivo
de avaliar a sensibilidade e a especificidade das provas
bioguimicas, fizemos uma avaliagdo em sentido oposto aque-
la realizada por Fagundes et al.l. Consideramos que se
tratava de doenga hepatica quando o EUS era > 6 e procede-
mos aos testes de sensibilidade, especificidade e valores
preditivos positivo e negativo. Os pacientes estudados pelo
nosso grupo se assemelhavam em média de idade (9,3%4,9
anos) e prevaléncia de sexo masculino (53,4%) com os
descritos por Fagundes et al.l. Trinta e quatro (26%) pacien-
tes apresentaram EUS > 6. Desses 55,9% apresentavam
algum exame alterado, em comparagdao com 26,8% no grupo
com EUS < 6 (p = 0,003). Cada exame laboratorial isolado
(AST, ALT, fosfatase alcalina, GGT) foi comparado ao resul-
tado do EUS. Observamos uma baixa sensibilidade dos exa-
mes laboratoriais para o diagndstico da hepatopatia da FC11.

Qual a diferencga entre as duas experiéncias? Os exami-
nadores das ultra-sonografias eram diferentes? O niumero
de pacientes estudados? A andlise da Tabela 4, publicada
no artigo em discussédo, evidencia um amplo elastério nos
intervalos de confianga referentes aos resultados do escore
ultra-sonografico. Isso pode ser explicado pelo nimero
restrito de casos identificados pelos autores, merecendo
ser considerado.

Pensamos que a conclusdo dos autores, de que o escore
ultra-sonografico € um método pouco sensivel para o
diagndstico da hepatopatia por FC, talvez possa ser preco-
ce. Compartilhamos do “desafio” que é o diagndstico e o
tratamento da doenga hepatobiliar nesses pacientes. Acre-
ditamos que, atualmente, o diagnodstico precoce desse
acometimento reside na soma dos dados clinicos, laborato-
riais e ultra-sonograficos.
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Resposta dos autores

Agradecemos o interesse pelo trabalho desenvolvido em
nosso servigo e pela possibilidade de compartilhar a experi-
éncia dos colegas do Hospital das Clinicas de Porto Alegre em
relagdo a hepatopatia da fibrose cistica (FC).

Cartas ao Editor

Um dos principais desafios que os estudos sobre hepa-
topatia da FC enfrentam esta na definicdo dessa afecgao,
uma vez que nao ha marcadores sensiveis do envolvimento
hepatico nem uniformizagdo dos critérios diagnésticos. No
entanto, a observacgdo e a experiéncia junto aos pacientes
tém demonstrado que nenhum critério, seja clinico, bioqui-
mico ou ultra-sonografico, utilizado isoladamente, apre-
senta sensibilidade e especificidade adequadas para o
diagndstico. Ou seja, as evidéncias clinicas da doenga
hepatica ndo constituem um critério melhor para o diagnos-
tico do que as alteracGes bioquimicas, ou vice-versa; esses
critérios sdo complementares. Por outro lado, o seguimento
longitudinal é importante para a definicdo dos casos de
hepatopatia, que ndo devem ser rotulados como tal em uma
Unica avaliagdo, devido ao carater intermitente ndo sé da
bioquimica como também das alteragbes ultra-sonografi-
cas e do exame fisicol.

O consenso norte-americano2 mantém a recomendacio
da triagem através do exame clinico e bioquimico regular-
mente. Embora conhegamos suas limitagGes, isso justifica
a realizagdo desse estudo, utilizando esses critérios como
padrdo-ouro. A ultra-sonografia abdominal é o teste de
imagem mais amplamente utilizado para o diagndstico do
envolvimento hepatobiliar na FC. No entanto, o consenso
americano? considera o exame ultra-sonografico pouco util
na detecgdo da doenga hepatica na FC, porque a esteatose
se assemelha a fibrose periportal, ambas muito freqlientes
entre os fibrocisticos. Apesar dessas limitacGes, a ultra-
sonografia vem sendo cada vez mais utilizada.

E importante ressaltar a dificuldade que existe em se
definir hepatomegalia no paciente fibrocistico. De forma
geral, o figado palpavel em paciente com doenca pulmonar
crbnica é atribuido ao rebaixamento do diafragma secunda-
rio a hiperinsuflagdo pulmonar. No entanto, a experiéncia
tem mostrado que criangas mais velhas que apresentam
hiperinsuflagdo importante e aumento do diametro AP
(antero-posterior) geralmente ndo tém figado palpavel.
Acredita-se que o aumento no didmetro AP contribua para
a acomodacdo do figado na caixa toracica, diminuindo o
efeito do rebaixamento. Alguns autores utilizam a hepati-
metria na tentativa de diminuir o erro, apesar da dificulda-
de da percussdo, pela interposigao do pulmao secundaria a
hiperinsuflagcdo. Dessa forma, o consenso ressalta que a
textura da borda hepatica é clinicamente mais importante
do que a hepatimetria. A palpagao de figado abaixo de 2,5
cm da reborda costal direita (RCD) deve ser considerada
anormal em qualquer idade. O rebaixamento do figado pela
doenga pulmonar pode ser diferenciado do figado acometi-
do através das caracteristicas de consisténcia e de sua
borda. Um figado palpavel abaixo do limite de 2,5 cm,
unicamente devido ao rebaixamento pulmonar, deve ser
macio e com borda fina e lisa. O bago palpavel também deve
ser sempre considerado anormal23.

Em relacdo aos resultados apresentados pelos colegas,
cabe a mesma duvida em relagdo ao critério escolhido como
padrdo-ouro para diagnéstico da hepatopatia da FC. Confor-
me o consenso americano?, as alteragdes ultra-sonograficas
sdo pouco Uteis na detecgdo e quantificagdo da fibrose e
cirrose no fibrocistico, dai sua limitagdo como critério diag-
nostico quando utilizado isoladamente e, conseqlientemente,



