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RESUMO
As lesões hepáticas são achados comuns na prática clínica. Os hamartomas dos ductos biliares, vulgarmente conhecidos por complexo 
de Von Meyenburg, são malformações hepáticas benignas que se apresentam histologicamente como pequenas dilatações quísticas 
dos ductos biliares, revestidas por tecido fibroso. Representam uma entidade clinico-patológica rara, tipicamente assintomática e 
sem alterações nos parâmetros hepáticos. O aspeto imagiológico é variável, podendo apresentar-se como múltiplas pequenas lesões 
dispersas pelo fígado, ou mais raramente como nódulo isolado. Os achados imagiológicos podem mimetizar lesões secundárias e, 
apesar da aparente benignidade da patologia, estão descritos casos de progressão para colangiocarcinoma. É, por isso, importante 
incluir este complexo no diagnóstico diferencial das lesões hepáticas focais, sendo fundamental uma investigação minuciosa para a 
sua diferenciação. Os autores pretendem com este caso dar a conhecer uma apresentação atípica de uma entidade rara e pouco 
ponderada na prática clínica.
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ABSTRACT
Hepatic lesions represent a common finding in clinical practice. Bile ducts hamartomas, also known as Von Meyenburg complex, 
are benign hepatic malformations composed of small dilated cystic bile ducts lined by fibrous stroma. They represent a rare and 
asymptomatic clinic-pathological entity. Imagiological findings are variable, and may present as multiple small scattered lesions, or 
rarely as a single nodule. These findings may resemble secondary lesions and, although benign, there are cases of progression to 
colangiocarcinoma. Thus it is important to include this complex in the differential diagnoses of focal hepatic lesions, being necessary 
a detailed investigation for their differentiation. This case represents an atypical presentation of a rare and not frequently considered 
entity in clinical practice.
Keywords: Hamartoma; Bile Duct Diseases.

INTRODUÇÃO
 As lesões hepáticas são achados comuns na prática clí-
nica. A correta distinção entre lesões malignas e benignas 
torna-se essencial na sua orientação médica. Dentro das 
entidades benignas destacamos os hamartomas dos duc-
tos biliares, pela sua raridade e particularidade imagiológi-
ca.1,2 Descritos pela primeira vez em 1918, por Von Meyen-
burg, estas malformações benignas do sistema hepatobiliar 
apresentam-se como múltiplos pequenos nódulos situados 
abaixo da cápsula de Glisson.3 Apesar de ser uma entidade 
rara e na maioria dos casos descoberta de forma fortuita, 
os seus achados imagiológicos podem mimetizar lesões 
secundárias.2,4 Neste sentido, a requisição de exames 
diagnósticos adicionais e abordagens invasivas, particular-
mente em doentes oncológicos, geram gastos e sofrimento 
acrescido, daí o papel fulcral da sua correta interpretação e 
diagnóstico.

CASO CLÍNICO
 Mulher de 58 anos, encaminhada para a consulta exter-
na de Medicina Interna por asma intrínseca de difícil con-
trolo. Durante a anamnese, além de sintomas compatíveis 
com asma persistente grave, salienta-se sensação de ple-
nitude gástrica, associada a perda ponderal (17% do peso 

corporal no último ano) e astenia. Sem alterações de relevo 
no painel analítico. A ecografia abdominal demonstrou vá-
rios nódulos hepáticos, dois deles sólidos hiperecogénicos 
com 1 e 4 cm. Na suspeita de neoplasia, realizou endosco-
pia digestiva alta, que evidenciou lesão gástrica polilobula-
da de aspecto subepitelial com cerca de 20 mm de diâme-
tro (Fig. 1), que a ecoendoscopia revelou corresponder a 
lesão nodular na dependência do lobo hepático esquerdo, 
com 48 por 38 mm de maiores dimensões, causando abau-
lamento da parede gástrica anterior (Fig. 2). Tomografia 
computorizada (TC) abdominal a mostrar hepatomega-
lia, várias lesões hipodensas e avasculares compatíveis 
com quistos biliares, e três nódulos hepáticos sólidos de 
características compatíveis com lesões secundárias (Fig. 
3). Em reunião de grupo digestivo sugerida caracterização 
adicional por ressonância magnética (RM). Os achados da 
RM evidenciaram múltiplas etiologias para os nódulos, des-
tacando-se um hemangioma e um outro nódulo sólido de 
46 mm com áreas quísticas no seu interior, com captação 
pouco típica com gadolínio (características estas inespecí-
ficas, tal como na TC) (Fig. 4). Pela necessidade de diag-
nóstico definitivo, realizou biópsia hepática, com recolha de 
dois fragmentos ambos com representação focal de lesões 
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Figura 1 - Endoscopia digestiva alta Figura 2 - Ecoendoscopia

Figura 3 - TC abdominal

hamartomatosas biliares do tipo complexo Von Meyenburg 
(Fig. 5). 

DISCUSSÃO
 Os hamartomas dos ductos biliares, vulgarmente co-
nhecidos por complexo de Von Meyenburg, são malfor-
mações hepáticas benignas que se apresentam histologi-
camente como pequenas dilatações quísticas dos ductos 
biliares, revestidas por tecido fibroso.1,4

 Representam uma entidade clínico-patológica rara, ti-
picamente assintomática e sem alterações nos parâmetros 
hepáticos, podendo no entanto surgir sob a forma de dor 
abdominal ou colangite.5 Apesar de raramente encontrado 
na prática clínica, a sua incidência em autópsias é esti-
mada em cerca 5,6 % em adultos e 0,9% em crianças.6 O 
diagnóstico surge, na maioria dos casos, de forma inciden-
tal em laparotomias exploradoras, autópsias ou em exames 
de imagens.6,7

 O seu aspeto imagiológico é variável, podendo apre-
sentar-se como múltiplas pequenas lesões dispersas pelo 
fígado, ou mais raramente como nódulo isolado. O tama-

nho destas lesões é geralmente inferior a 1,5 cm, sendo di-
minutos os casos descritos com dimensões superiores a 3 
cm, possivelmente por coalescência.2,3 Daí a apresentação 
imagiológica exposta ser pouco comum, salientando-se o 
tamanho das lesões e as características pouco específicas. 
A sua aparência nos diferentes meios de imagem, como 
ecografia, TC e RM, tem sido descrita de forma diversa, 
não sendo por isso métodos fidedignos no diagnóstico dife-
rencial com outras entidades patológicas, permanecendo a 
biópsia o gold standard para um diagnóstico definitivo.8 Lin 
et al apresenta um estudo com 1697 biópsias hepáticas e 
sua respectiva análise histológica, destas em apenas seis 
casos se confirmou a presença de hamartomas biliares, re-
forçando a sua raridade. 9

 Apesar da aparente benignidade da patologia apresen-
tada e da escassa literatura acerca deste tema, estão des-
critos casos de associação com carcinoma hepatocelular 
e progressão para colangiocarcinoma.7,10-12 Vários autores 
sugerem uma relação entre o tamanho e número das le-
sões com a sua transformação maligna, relação esta con-
troversa e ainda não estabelecida, discutindo-se atualmen-

Figura 4 - RM abdominal
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Figura 5 - Histologia das lesões

te a necessidade de seguimento destes doentes.7,10 Está 
também descrita uma correlação entre presença de com-
plexo de Von Meyenburg e quistos hepáticos ou mesmo 
doença renal poliquística.6

 A sua relevância clínica advém ainda da necessidade 
de o incluir no diagnóstico diferencial das lesões hepáticas 
focais, sendo fundamental um elevado grau de suspeição 
para a sua diferenciação.2,13 As semelhanças morfológicas 
com lesões malignas podem levar a investigações exausti-
vas desnecessárias, porém é arriscado suspender a inves-

tigação sem diagnóstico definitivo. Esta situação adquire 
especial importância na presença de um tumor primário 
desconhecido ou extra-hepático (sob pena de a neoplasia 
ser sobreestadiada) ou – como no caso apresentado – de 
sintomas atribuíveis a doença maligna. 
 Para além de metástases hepáticas, também os quistos 
hepáticos, doença de Caroli, cistadenomas, cistadenocar-
cinomas ou abcessos hepáticos, devem ser considerados 
como diagnósticos alternativos.2,7

CONCLUSÃO
 Através do caso descrito, os autores pretendem dar a 
conhecer uma apresentação atípica de uma entidade rara 
e pouco ponderada na prática clínica. As suas semelhan-
ças morfológicas com lesões malignas podem levar a uma 
incorreta interpretação dos achados. Desta forma, o seu 
diagnóstico preciso pode evitar danos irreversíveis na abor-
dagem do doente.
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