AGENESIA DO LOBO HEPATICO DIREITO E SITUS INVERSUS
PARCIALIS: UM RELATO DE CASO
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RESUMO

No situs inversus total as visceras tordcicas e abdominais estao localizadas em uma imagem
de espelho da normalidade, enquanto no parcial algumas visceras mantém a sua posicao
normal. Este relato descreve o caso de um paciente de 49 anos, portadora de Situs Inversus
Parcialis e agenesia hepdtica direita, apresentando sinais e sintomas colestaticos, sendo
evidenciado colelitiase, coledocolitiase e litiase intra e extra-hepatica em colangiografia. A
conduta realizada foi colecistectomia com coledocotomia e extracdo de calculos intra-
hepaticos e do colédoco, além de anastomose biliodigestiva coledoco-duodeno término-
lateral. A evolucao foi satisfatdria, com melhora dos sintomas algicos e da ictericia.

Palavras-chave: Situs inversus; agenesia do lobo hepatico direito; colelitiase;
coledocolitiase.

ABSTRACT

In total SVI, the thoracic and abdominal viscera are arranged in a mirror image of normality,
whereas in partial some viscera retain their normal position. This case report describes a 49
years old patient, with situs inversus parcialis, agenesis of the right hepatic lobe, presenting
cholestasic pattern, diagnosed with cholelithiasis, choledocholithiasis and intra and
extrahepatic gallstones in cholangiography. The conduct was performed by cholecystectomy
with choledochotomy and extraction of intrahepatic and bile duct stones, followed by
common bile duct-duodenal latero-terminal biliodigestive anastomosis. The result was
satisfactory, with healing of the pain symptoms and jaundice.

Key-words: Situs inversus; agenesis of the right hepatic lobe; cholelithiasis;
choledocholithiasis.

INTRODUCAO
Situs inversus é uma anomalia de desenvolvimento congénita rara com heranca

autossomica recessiva, em que aposicdo dos 6rgdos no térax e abdoémen é invertidas ao
longo do plano sagital. A incidéncia de situs inversus parcial é de menos de 1 em 22.000".
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A agenesia do lobo direito do figado é um achado raro?. E definida como a auséncia
de tecido do figado, no lado direito, com preservacdo da veia hepatica média, sem doenca
prévia ou cirurgia3. E, geralmente, um achado incidental encontrado em ultrassonografia
(USG), tomografia computadorizada (TC) ou ressonancia magnética (RM), pois a condicdo é
assintomatica.

Geralmente, ela estd associada outras alteracdes anatomicas, como hipertrofia de
outros segmentos do figado, interposicdo do cdélon entre o figado e o diafragma, hérnia
diafragmatica direita, hipertens3o portal ou uma vesicula biliar anormalmente posicionada.*

O objetivo deste trabalho é relatar o caso de uma paciente portadora de Situs
Inversus Parcialis e agenesia do lobo hepatico direito com colelitiase, coledocolitiase e litiase
intra-hepatica, tratada cirurgicamente e que evoluiu de forma satisfatdria.

RELATO DE CASO

Paciente de 49 anos, sexo feminino, natural e procedente de Manacapuru - AM.
Iniciou, em julho de 2013, um quadro de dor em hipocéndrio direito que irradiava para
dorso e regido epigastrica, relacionado a ingestdo hiperlipidica. A partir de margo de 2014,
os sintomas iniciais foram associados a collria e ictericia. Relatou queixa dispéptica,
episodios de febre e émese nos ultimos dois meses.

Nos antecedentes pessoais, negou comorbidades e relatou apenas uma cirurgia
prévia de laqueadura tubdria. Na histdria familiar, negou qualquer sintomatologia
semelhante.

Desconhece outras doencgas na familia. Admitida no Servico de Cirurgia Geral do
Hospital Universitdrio Getulio Vargas/UFAM, transferido do HPS 28 de agosto, com quadro
de ictericia intensa e coluria, além de dor abdominal em hipocéndrio direito.

Os exames laboratoriais mostravam um aumento discreto de bilirrubina a custa de
bilirrubina direta de 1,27 mg/dl, e aumento das enzimas canaliculares (Gama GT: 249 U/L e
Fosfatase Alcalina: 245 U/L). Radiografia abdominal demonstrou imagem nodular
hiperecdica em topografia da vesicula biliar. A TC de abdome sem contraste evidenciou
colelitiase, coledocolitiase e litiase intra-hepatica com dilatacdo de vias biliares intra e extra-
hepaticas, além da agenesia hepatica e situs inversus parcialis.

Figura 1: Tomografia computadorizada evidenciando o situs inversus parcialis,
agenesia hepatica direita e colelitiase.
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Com o diagndstico de colelitiase associado a coledocolitiase e litiase intra-hepatica, a
programacdo para o paciente era colecistectomia com exploracdo de vias biliares e
anastomose biliodigestiva videolaparoscdpica.

Primeiro, foi realizada uma pequena incisao supra umbilical e inserindo trocarte de
10mm com confeccdo de pneumoperiténio, em seguida introducdo de trocarte de 10mm
subxifoide e 2 trocartes de 5mm em flanco direito.

Seguiu-se ao inventario da cavidade abdominal, no qual foi verificado agenesia do
lobo hepatico direito, cisto hepatico pequeno, vesicula biliar turgida com calculos em seu
interior, vias biliares principais dilatadas, contendo calculos em colédoco e ductos hepdticos;
cisto mesentérico com calcificacdes, presenca de linfonodos pericoledocianos aumentados,
schlaidite e cisto ovariano bilateral.

Durante a laparoscopia foi realizado colangiografia, a qual ndo apresentou passagem
do contrate para o duodeno.

Figura 2: Foto de litiases em via biliar intra-hepatica a endoscopia (A) e de célculo Unico preto
impactado em ampola de Vater no Intraoperatério (B).

Foi realizado coledocotomia com extracdo de multiplos calculos castanhos da via
biliar principal. Optou-se por usar o coledocoscépio para visualizacdo dos ductos hepaticos
direito e esquerdo complementada com a exérese de litiases de coloracdo enegrecidas com
auxilio de cateter de Fogarty numero 4, seguida de lavagem da via biliar principal com soro
fisioldgico a 0,9% aquecido. Devido a dificuldade de acesso optou-se por converter a cirurgia
para melhor inventdrio da cavidade abdominal.

Figura 3: Calculo grande de via biliar e fragmentos
de calculos intra-hepaticos
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Realizou-se incisdo subcostal esquerda, procedendo-se a resseccdo das lesdes
cisticas, destelhnamento de cistos hepdticos e ovarianos, exérese de cdlculo Unico preto em
ampola de Vater, apendicectomia incidental e anastomose biliodigestiva colédoco-duodeno
término-lateral.

Drenos de Penrose foram deixados por 72 horas para observar anastomose. POs-
operatdrio seguiu com infeccdo no sitio cirurgico, sendo tratada com antibiético por nove
dias. A paciente teve alta hospitalar no décimo sétimo dia pds-operatério.

DISCUSSAO

O arranjo normal dos 6rgdos assimétricos (coracdo e grandes vasos, pulmdes, figado,
vesicula biliar e trato biliar, bagco) é denominado situs viscerum solitus, ao passo que a
imagem de espelho desse arranjo é chamado situs viscerum inversus (SVI).

O SVI total é geralmente assintomatico e pode estar associado com uma sindrome
dos cilios imdveis e outras malformacgdes estruturais. Os pacientes que parecem ter alguns
orgdos em sua posicdo habitual e algumas invertidas, SVI partial, geralmente, tém outras
malformacgdes significantes de um ou mais dos 6érgaos assimétricos, principalmente o
coracdo e grandes vasos, figado e vias biliares, ma rotacdo do intestino, asplenia e
polisplenia.>®

A frequéncia de situs inversus (total e parcial) ou heterotaxia varia de 1 a 4.000 em 1
a 20.000 nascidos vivos. A patogénese da heterotaxia ainda nao foi esclarecida. Fatores
genéticos e ambientais tém sido relatados como possiveis causas, assim como fatores
embrionarios.”8°

Estas malformagdes congénitas sdao tradicionalmente explicadas pela chamada
hipétese da lateralidade. A determinacdo de lateralidade ocorre no inicio da vida
embriondria, antes da terceira semana de gestacdo. Alteracbes no momento do
desenvolvimento da curvatura embriondria ou uma deficiéncia do suprimento vascular
podem estar envolvidos.®

Anomalias de desenvolvimento do lobo hepdtico direito foram relatadas pela
primeira vez em 1870, por Heller®?. Elas correspondem a variacdes na distribuicdo de
territérios do figado. Inversamente, anomalias de morfologia hepdatica sdo raras e
correspondem a defeitos de desenvolvimento durante a embriogénese.

Anomalias de morfologia relacionadas com defeitos de desenvolvimento podem ser
classificadas da seguinte forma: agenesia — auséncia de um lobo que é substituido por tecido
fibroso; aplasia — um dos lébulos é pequeno e sua estrutura é anormal, com poucas
trabéculas hepaticas, ductos biliares, e numerosos vasos sanguineos anormais; ou hipoplasia
— um dos lébulos é pequeno, mas sua estrutura é normal. De acordo com essa classificacdo,
0 NOsso caso seria categorizado como agenesia.*®

A agenesia, geralmente, é uma condigdo assintomatica e diagnosticada em exames
de imagem. No entanto, a descoberta de uma anomalia congénita do figado apenas no
momento da cirurgia continua a ser uma possibilidade.!!

Diagndsticos diferenciais, como cirrose pds-necrdtica, obstrucdo do canal biliar,
doenca veno-oclusiva e hidatidose, condi¢des que podem provocar atrofia aguda do figado
direita, devem ser excluidos.

A vesicula biliar é frequentemente encontrada do lado direito do figado contra o
diafragma na posicao vertical. Malformacdes da cupula diafragmatica direita, alteracdes
pulmonares, bem como a modificacdo de rotacdo intestinal também podem ocorrer.
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Agenesia ou hipoplasia do lobo direito pode predispor o paciente ao desenvolvimento de
hipertensdo portal e varizes esofdgicas, especialmente quando o lobo esquerdo ndo é
hipertrofiado®2,

Conhecimento cirdrgico da agenesia anatOmica é necessdrio para o planejamento
cirargico, para a identificacdo adequada dos resultados cirdrgicos intra-operatérios e para o
projeto da abordagem pds-operatéria a terapia. Esta entidade ndo é uma contraindicacao
para colecistectomia laparoscdpica, mas o conhecimento prévio da condicdo é realmente
apropriado. A vesicula biliar pode exigir um posicionamento diferente dos instrumentos
laparoscdpicos e pode necessitar de uma estratégia diferente.*?

Neste relato, apesar da cirurgia ter sido iniciada por videolaparoscopia, optou-se por
converter, pelas razbes acima citadas, proporcionando assim decidir a melhor conduta
terapéutica para o paciente. A orientacdo anatomica distorcida torna o procedimento mais
desafiador, resultando em maior tempo operatério. O tempo total de cirurgia foi de 8 horas
e 25 minutos.

Cirurgia videolaparoscépica no Situs Inversus Parcialis pode ser realizada com
seguranca e deve ser o procedimento de escolha; porém, se houver dificuldades técnicas,
deve-se prevalecer a técnica convencional, diminuindo os riscos de iatrogenia e dando maior
seguranca tanto para o paciente quanto para o cirurgiao.
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