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Doença Hepática Poliquística Isolada

Isolated Polycystic Liver Disease
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 Doente de 56 anos, sexo feminino, com dispepsia e 
enfartamento pós-prandial cuja endoscopia digestiva alta 
mostrou compressão extrínseca e a ecografia abdominal 
quistos hepáticos. Estudo adicional com colangiografia por 
ressonância magnética (CRM) revelou múltiplos quistos 
hepáticos simples (mais de 20), sem envolvimento da via 
biliar intrahepática e raros quistos corticais renais (Fig.s 1A, 
1B). O estudo genético realizado identificou uma mutação 
heterozigótica no gene PRKCSH e confirmou o diagnóstico 
de doença hepática poliquística autossómica dominante.1,2 
Presentemente, a doente mantém enfartamento que me-
lhora com refeições fracionadas e toma de pró-cinéticos, 
os quistos hepáticos apresentam dimensões estáveis e, ela 
permanece em vigilância de possíveis complicações dos 
quistos e de hipertensão portal. 
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 Esta entidade representa 7% dos casos de poliquistoses 
hepáticas cujo diagnóstico ocorre se mais de 20 quistos 
isolados no fígado na ausência de história familiar ou, um 
ou quatro quisto(s), se menos ou mais de 40 anos de idade, 
respetivamente, na presença de história familiar.2,3
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Figura 1 – Colangiografia por ressonância magnética (CRM), com ponderação em T2 (A) corte coronal: hepatomegalia com múltiplos 
quistos hepáticos simples de várias dimensões (3 mm – 98 mm); (B) corte axial: múltiplos quistos hepáticos e apenas raros quistos 
corticais simples nos rins.
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