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RESUMO

Introducdo: A tematica abordada busca revisar as
atualidades referentes a Sindrome de Mirizzi, visto que
esta ¢ uma das possiveis consequéncias da colelitiase, o
que justifica a crescente preocupacdo sobre esse tema.

Objetivo: Nesse contexto, o objetivo desse trabalho é
revisar a fisiopatologia da Sindrome de Mirizzi, conhecer
sua definig8o, diagnostico e o tratamento.

Métodos: Foram consultados artigos cientificos
selecionados através da busca do banco de dados
PubMed, SciELO e DeCS.

Desenvolvimento: A Sindrome de Mirizzi ¢ uma das
possiveis complicacdes da fisiopatologia da colelitiase;
nesse  processo  estdo  envolvidos mecanismos
biomecédnicos e processos biomoleculares, nos quais
resultam em compressdo extrinseca do ducto biliar,
caracterizando entdo a sindrome.

Conclusio: E de suma importincia que os profissionais
de satide reconhegam os sintomas e facam o diagnostico
precoce da Sindrome de Mirizzi para evitar possiveis
complicagdes ou trata-las para melhorar a qualidade do
paciente.

Descritores: Mirizzi; CPRE; Sindrome de Mirizzi;
Conduta Mirizzi.

ABSTRACT

Introduction: The topic addressed sought to review the
presentations regarding Mirizzi Syndrome, since this is
one of the possible consequences of cholelithiasis, which
justifies the growing concern about this issue.

Objective: In this context, the objective of this study is
to review the pathophysiology of Mirizzi Syndrome, to
know its definition, diagnosis and treatment.

Methods: We consulted selected scientific articles
through the search of the database PubMed, Scielo and
DeCS.

Development: Mirizzi syndrome is one of the possible
complications of the pathophysiology of cholelithiasis; in
this process are involved biomechanical mechanisms and
biomolecular processes, in which they result in extrinsic
compression of the bile duct, characterizing the
syndrome.

Conclusion: It is of utmost importance that healthcare
professionals recognize the symptoms and make the early
diagnosis of the Mirizzi Syndrome to avoid
complications to improve the patient’s quality of life.

Keywords: Mirizzi; ERCP; Mirizzi Syndrome; Mirizzi
Conduct.
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INTRODUCAO

Sindrome de Mirizzi, conhecida como sindrome de compressdo biliar extrinseca, ¢ uma
complica¢do rara de colecistite e colelitiase cronica secundaria a obliteragdo do infundibulo da vesicula
biliar (bolsa de Hartmann), ou ducto cistico, causada pelo impacto de um ou mais calculos nessas estruturas
anatomicas. Causa compressdo do ducto biliar adjacente, resultando em obstrugdo parcial ou completa do
ducto hepatico comum e, finalmente, desencadeando disfuncio hepatica. E acompanhada por inflamagio

da vesicula biliar €, em alguns casos, fistula colecisto-coledociana pode estar presente.'

Ocorre aproximadamente em 0,05 a 4% dos pacientes portadores de colelitiase. Possui prevaléncia
em mulheres com idade entre 21 e 90 anos, provavelmente um reflexo da preponderancia de litiase biliar

neste grupo, e € complicagdo de colecistolitiase de longa data.’

A critério diagnoéstico, a ultrassonografia evidencia calculo biliar fora do ducto hepatico. A
radiografia simples ¢ importante como forma de demonstrar niveis hidroaéreos consistentes com uma
pequena obstrugdo do intestino, embora o calculo possa ndo ser identificado. A colangiopancreatografia
retrograda endoscopica (CPRE) permite a visualizacdo dos ductos biliares extra-hepaticos, ou a
colangiografia transepatica percutanea (CTP), ou a colangiopancreatografia por ressonancia magnética
(CPRM) demonstram habitualmente a compressdo extrinseca caracteristica do colédoco. A cirurgia
consiste em remover o ducto cistico, a vesicula biliar enferma e o calculo impactado. O tratamento
endoscdpico € eficaz e também pode ser usado como uma medida temporaria ou tratamento definitivo em

candidatos com risco cirurgico inadequado.*%°

Representa uma doenca desafiadora para o cirurgido biliar, além de seu dificil diagnoéstico, a
sindrome é muitas vezes confundida com cancer de vesicula biliar, pois quando o processo inflamatorio
associado ¢ predominante, este mimetiza uma estenose neopldsica na RM-colangiografia, além de ja ser
considerada uma condicao pré-cancerosa; também ¢ de dificil tratamento, e risco aumentado de lesdo do
ducto biliar durante a colecistectomia devido as dificuldades anatomicas durante a dissec¢@o do tridngulo

de Calot.’

OBJETIVOS
Primario: Revisar as atualiza¢des sobre a Sindrome de Mirizzi.

Secundarios: Buscar nas bases de dados eletronicos a definicdo, fisiopatologia, diagnodstico e

tratamento da Sindrome de Mirizzi.

METODOS

A fim de compreendermos a questdo fizemos buscas em duas bases de dados, PubMed e SciELO,
com o0s Descritores em Ciéncias da Saude (DeCS) da BVS. Os descritores encontrados foram: Sindrome de
Mirizzi, Conduta e Abordagem Cirurgica na Sindrome de Mirizzi, CPRE, tanto na lingua inglesa, como na

portuguesa. No total foram encontrados 103artigos, sendo 92 na base de dados PubMed e 11 na SciELO.
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Assim, foi necessario adotar alguns critérios de exclusio e inclusdo de artigos no estudo: idade do estudo
menor que 15 anos, uma vez que existem poucas fontes atuais, maior especificidade quanto ao assunto e
maior nivel de evidéncia cientifica, sendo excluidos aqueles que ndo contemplavam as hipoteses
construidas. Dessa maneira, ao todo selecionamos 15 artigos cientificos, sendo estes analisados a fim de
facilitar a compreensao e apreensao dos contetidos importantes, com o intuito de demonstrar as atualizagdes

na Sindrome de Mirizzi.

DESENVOLVIMENTO
Esta sindrome é uma complicagdo incomum da doenga cronica do calculo biliar.'®

Os calculos biliares sdo geralmente formados a partir de bile em estase, podem precipitar como
lamas e posteriormente se transformar em pedras. A causa mais comum de colelitiase ¢ a partir da
precipitacdo de colesterol que forma subsequentemente em pedras de colesterol. A segunda forma de
calculos biliares sdo os calculos biliares pigmentados, resultado do aumento da destruigdo de células
vermelhas do sangue no sistema intravascular causando o aumento das concentragdes de bilirrubina, que,
subsequentemente, se armazenados na bilis, normalmente pretos. O terceiro tipo de calculos biliares sdo as
pedras pigmentadas mistas, combinagdo de substratos de calcio, tais como carbonato de calcio ou fosfato
de calcio, colesterol e bilis. O quarto tipo € composto principalmente de calcio e normalmente encontrados

em pacientes com hipercalcemia.?

A maioria dos calculos biliares sdo assintomaticos, a prevaléncia aumenta a medida que uma pessoa
envelhece. A obesidade aumenta a probabilidade de calculos biliares, especialmente em mulheres devido
ao aumento da secre¢do biliar do colesterol. Por outro lado, os pacientes com perda de peso drastica ou
jejum tem uma chance maior de calculos biliares secundarios a estase biliar. Além disso, ha também uma
associagcdo hormonal com calculos biliares, o estrogénio tem sido mostrado para resultar em um aumento
do colesterol biliar, bem como uma diminui¢do da contratilidade da vesicula biliar. As pessoas com doengas
cronicas tais como diabetes também tem um aumento na formagao de calculos biliares, bem como a redugao

da contratilidade da parede da vesicula biliar devido a neuropatia.

Fisiopatologicamente, essa condi¢do envolve a compressdo extrinseca do ducto biliar por pressdo
aplicada indiretamente por um céalculo impactado no infundibulo ou colo da vesicula biliar. O processo
inflamatoério favorece a formacao de aderéncias, fundindo suas paredes com tecido inflamatério edematoso
que eventualmente se tornara fibrético para as estruturas vizinhas; mais frequentemente o ducto biliar

comum, duodeno e colon.> 1> 16
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Figura 1 — Calculo biliar impactado no ducto cistico
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Fonte: Pablo Luis Mirizzi: O Homem Atras Da Sindrome, N. L Eopardi E G Uy J. M Addern,
Departamento De Cirurgia Da Universidade De Adelaide, The Queen Elizabeth Hospital, Adelaide, Australia Do
Sul, Australia. DOI: 10.1111/j.1445-2197.2007.04325.x !

A classificagdo e caracterizacdo da sindrome de Mirizzi permaneceu inalterada até 1982 quando
McSherry et al., com base em seus resultados e dados de colangiopancreatografia retrograda endoscopica,
descobriram que a pressao constante de dentro (do ducto) poderia criar uma comunicagao fistulosa entre a
vesicula biliar e o ducto biliar. Eles, portanto, dividiram a Sindrome de Mirizzi em dois grupos: do Tipo |
foi caracterizado por simples compressdao do canal hepatico comum, enquanto que o Tipo II foi definido
pela presenca de uma fistula colecistocoledociana. Em 1989, Csendes et al. expandiram esta classificagdo
em quatro classes ou graus da sindrome. Tipo I: obstrucdo extrinseca do ducto hepatico comum, calculos
geralmente impactados no ducto cistico ou no infundibulo da vesicula; Tipo II: Presenca de fistula
colecistobiliar com 1/3 do didmetro da circunferéncia do ducto hepatico comum; Tipo III: Presenca de
fistula colecistobiliar com mais de 2/3 do didmetro da circunferéncia do ducto hepatico comum; Tipo IV:
Presenca de fistula colecistobilar que envolve toda a circunferéncia do ducto hepatico comum. Atualmente,

esta sendo incluida a fistula colecistoentérica como complicagdo (Tipo V).!*10

Em 2018, foi publicado um artigo de revisdo onde foram reexaminados os prontuarios clinicos, a
analise laboratorial e cirirgica, bem como o pds-operatério imediato e tardio, e achados no exame
patologico de 18 pacientes com sindrome de Mirizzi, tratados nos anos de 2012 a 2016, foram constatados
que a sintomatologia mais presente foi de dor em coblica, geralmente em quadrante superior direito que
irradia a ponta da escapula direita, associada com a ingestdo de alimentos gordurosos. Podem se associar

também nauseas, vomitos, coluria, prurido, hepatomegalia e, menos frequentemente, pancreatite aguda,
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perfuragdo da vesicula biliar e perda ponderal. O exame fisico classico ird demonstrar dor abdominal

superior direito com palpagdo profunda (sinal de Murphy).>*’

A compressao constante do calculo, associado a inflamagao das estruturas envolvidas, pode resultar
em fistula entre o infundibulo da vesicula ou o ducto cistico e a via biliar extra-hepatica. Na fistula
colecistobiliar, o célculo pode migrar para a via biliar principal, enquanto que na fistula colecistoentérica o
paciente pode apresentar obstrugdo intestinal denominada ileo biliar. Ademais, existe um risco aumentado
de desenvolver cancer de vesicula biliar com sindrome de Mirizzi, devido a irritacao persistente e recorrente
da area e estase biliar cronica. De 5% a 28% dos pacientes com a sindrome foram encontrados céncer de

vesicula biliar pos-colecistectomia.>

Conduta diagnéstica e manejo da Sindrome de Mirizzi

A sindrome de Mirizzi tem sido um desafio diagnostico e terapéutico para cirurgides nas ultimas
décadas. A doenga é bem conhecida por ser dificil de obter um diagnostico pré-operatorio preciso, uma vez
que a colecistectomia laparoscopica convencional para SM ¢ extremamente dificil e esta propensa a lesoes
nas vias biliares. Mesmo se um diagnostico pré-operatorio desta sindrome ¢ feito com sucesso, a operagéo

ainda pode ser dificil se uma abordagem laparoscopica for adotada.'

No artigo Manejo cirtrgico da sindrome de Mirizzi, de 2008, exames da fungdo hepatica estavam
alterados em 50% dos pacientes, em que a FA ¢ GGT chamaram ateng¢io, com valores flutuando 3 e 5x os

normais.'®

Em outro artigo, do ano de 2012, foi apresentada uma analise sobre a abordagem diagnostica e
terapéutica da Sindrome de Mirizzi, baseada na classificacdo de McSherry. De 21.450 colecistectomias
realizadas entre os anos de 1987 e 2009, 36 pacientes foram diagnosticados com a sindrome. Os exames

realizados no pré-operatorio foram USG, TC e CPRE.}

Logo, o melhor teste para diagnosticar calculos biliares e posterior colecistite aguda, apresentando
uma taxa de especificidade de 90%, na Sindrome de Mirizzi, o exame de ultra-som observa-se, além do
calculo impactado, um colédoco distal com calibre normal, sinais inflamatorios peribiliares e o
espessamento da parede da vesicula. Além desses, observa-se liquido pericolecistico € um sinal ecografico

de Murphy positivo.!?

A ressonéncia magnética (RM) e a colangio-RM sdo bastante uteis nestes casos, principalmente
para afastar um tumor da cabeca pancredtica ou uma colangite esclerosante primaria. Se ha uma pedra
suspeita no ducto biliar comum com base nos resultados de ultra-som, colangiopancreatografia por
ressonancia magnética (CPRM) é o proximo passo. Se uma pedra no ducto comum ¢ identificada no MRCP,
em seguida, o teste padrdo ouro, colangiopancreatografia retrogrado endoscopico (CPER) deve ser
realizada por um gastro. Esta técnica tem a vantagem adicional de permitir a implanta¢do de um stent para
drenar o canal biliar antes da cirurgia. Uma colangiografia trans-hepatica percutanea (PTHC) também ¢ util

no diagndstico de calculos biliares se um CPRE néo é possivel >!%13
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Além desse padrao, no diagnostico do Ileo Biliar (IB) o quadro radioldgico classico consiste na
triade de Rigler: obstrucao de alcas de delgado, pneumobilia e calculo biliar ectopico, o que pode ser
visualizado tanto no raio-x quanto na tomografia computadorizada contrastada, sendo a TC fundamental

no diagnostico e crucial na defini¢do da indicagdo e momento do manejo cirtrgico, quando indicado.®

Apesar dos achados, o seu diagnostico ¢ feito no pré-operatdrio em apenas 5% dos casos, devendo
ser suspeitada na colelitiase cronica e prontamente identificada no intra-operatorio para evitar lesdes

biliares inadvertidas.'%!!

Tratamento

O manejo bem-sucedido da SM depende ndo apenas do tratamento cirurgico adequado, mas
também, mais importante, do diagnostico pré-operatorio correto. Um diagnostico pré-operatdrio preciso
pode tornar a operagdo bem preparada, mesmo na abordagem minimamente invasiva planejada. A
tomografia computadorizada ou a ressonancia magnética sdo importantes para excluir o carcinoma de
vesicula biliar, mas a colangiopancreatografia retrograda endoscopica (CPRE) ¢é importante para o
delineamento preciso da anatomia biliar, remogdo de qualquer ducto comum concomitante ¢ colocagdo de

stent biliar.'

No intra-operatério, o achado de aderéncias firmes perivisceral, vesicula biliar na maioria dos casos
escleroatrofica, com ou sem fistula colecistoentérica, triangulo de Calot fibrosado deve despertar a suspeita
desta entidade. Para pacientes com colangite aguda o tratamento em carater de urgéncia deve proceder com

drenagem biliar por CPRE, sendo submetidos a colecistectomia e hepaticojejunostomia dois meses

depois.*’

A dificuldade no tratamento cirtirgico da doenca geralmente se deve a presenca de intenso processo
fibrotico e eventual comunicagdo entre a vesicula biliar e o ducto hepatico comum. Alguns autores nao
consideram a laparoscopia como primeira escolha devido ao intenso processo inflamatorio causado pela
doenca, sendo até mesmo considerada contraindicagdo ao tratamento minimamente invasivo, mas pode ser
realizada de forma segura por cirurgides experientes em alguns casos. A abordagem laparoscopica da
Sindrome de Mirizzi é controversa e tem sido recomendada para ser restrita a pacientes do Tipo 1 com

selec¢do cuidadosa do paciente.>*!?

De acordo com a classificagdo de Mirizzi existe um protocolo bem definido de tratamento cirargico
que se mostrou eficaz, onde os procedimentos recomendados para diferentes tipos sdo: Tipo I:
colecistectomia parcial, Tipo II: fechamento da fistula com sutura ou coledocoplastia; Tipo III:

coledocoplastia; Tipo IV: anastomose biliodigestiva colédocojejuno ou hepaticojejuno em Y-de-Roux.?

O principal fator para o sucesso do tratamento da sindrome de Mirizzi é o seu reconhecimento
precoce, mesmo no intra-operatorio, e na modificacdo do manejo, de acordo com as caracteristicas de cada

caso.!!

No caso do IB, s3o duas as modalidades principais do ato cirtrgico no IB: primeiro, a que somente

corrige a causa da obstrugdo, a partir de enterotomia com extragdo do calculo ¢ eventual ressecgdo de
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segmento intestinal desvitalizado pela impactacdo do calculo; segundo, além da correcdo da causa da
obstrucao, realiza-se a correcao e fechamento do local de origem da fistula e, no mesmo tempo, realiza-se
a colecistectomia. Quando se realiza somente o procedimento desobstrutivo, identifica-se a regido do
calculo impactado e efetua-se uma incisao alguns centimetros proxima a regido acometida através da borda
antimesentérica intestinal, ordenhando-se o célculo até a regido da enterotomia. Avalia-se a viabilidade da
regido de onde foi retirado o calculo com vistas a avaliagdo sobre a necessidade de ressec¢do do segmento
intestinal. Apos, deve-se realizar o inventario intestinal a procura de possiveis calculos residuais, sendo que
aproximadamente 10% dos pacientes apresentam multiplos célculos por passagem através da fistula.®

Terapias intervencionistas, nao cirtirgicas, sdo também uma opg¢ao e tém sido realizadas com €éxito
por alguns profissionais. A retirada do calculo impactado por visualizagdo endoscopica ou litotripsia sdo
procedimentos importantes no tratamento do IB, sendo relatados como bem-sucedidos em regides de cdlon
¢ duodeno. Ambos procedimentos possuem as suas limitagdes: a endoscopia tem sua restri¢do técnica pela
regido de alcance do duodenoscdpio ou colonoscopio; a litotripsia encontra dificuldade também pela
distancia da impactagdo quando se tem a interposi¢do de algas intestinais, dificultando a visualiza¢do da
regido obstruida pelo ultrasom, inviabilizando a litotripsia extracorporea.®

Complicagdes sdo encontradas em 0-60% variando desde infec¢do do sitio cirirgico a fistulas e

estenoses biliares. A mortalidades hospitalar é reportada entre 0-25%.°

CONSIDERACOES FINAIS

Ao término dessa revisdo, verificou-se que ¢ de extrema importdncia o reconhecimento da
Sindrome de Mirizzi de maneira precoce nos pacientes com colelitiase e sintomas colestaticos, uma vez
que essa cursa com compressao do ducto biliar adjacente desencadeando obstrucdo parcial ou completa do
ducto hepatico comum e, finalmente, resultando em disfuncao hepatica, e, em alguns casos, complicando
com colangite, fistula colecistobiliar e fistula colecistoentérica, implicando em piora do prognostico. Dessa
forma ¢é importante a realizagdo de uma abordagem multifacetada para diagnostico e gerenciamento desse

quadro.

A diminui¢do da qualidade de vida e o aumento da taxa de mortalidade estdo relacionados com as
complica¢des descritas acima, sendo assim, ¢ fundamental conhecer a sindrome bem como sua conduta
diagnodstica e terapéutica adequada, podendo assim, evitar que o paciente desenvolva alguma das

complica¢des ¢ melhorando o progndstico.

Os investimentos nas pesquisas auxiliam na compreensao da fisiopatologia, clinica, complica¢des
e fatores ambientais que podem influenciar na Sindrome de Mirizzi. Além disso, estudos futuros devem se
concentrar no conhecimento sobre novas ferramentas que auxiliam na investigagdo, para auxiliar no

diagnostico precoce e até mesmo no prognostico.

Ademais, percebemos a suma importancia de se atentar para a doenga no caso de colecistite e
colelitiase cronica na auséncia de colecolitiase comprovada, através de exames de imagem poucos

invasivos, como: USG de vias biliares ou colangioressonancia, identificando assim a sindrome
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possibilitando o tratamento de maneira precoce, implicando em consideravel melhora do prognostico dos

pacientes.
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